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A b b i l du n g  1 8 .  Ar t e r i o - ex s p i r a to r i s ch e  CO 2 - Di f f e r e nz en  be i  Ru h e  un d  
m ax im al e r  Be l as tun g  b e i  p r i mä r e r  pu lm on a l e r  H yp e r t on i e  un d  
c h r on i s ch  t h r om bo em bo l i s c h er  p u lm ona l e r  H yp e r t on i e . . . . . . . . . . . . . . 1 0 0  
 
A b b i l du n g  1 9 .  P roz e n tu a l e  V e r ä nd e ru nge n  d e r  a r t e r i e l l e n  B l u t ga s e  
u n d  de r  T o t r äu me  be i  m ax im al e r  Be l as t un g  b e i  p r im ä r e r  
p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  u nd  ch ro n i s ch  th r omb o em bol i s che r  
p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 0 4  
 
A b b i l du n g  2 0 .  Ko r re l a t i o n  vo n  Lu n ge n f u nk t io ns p a ra mt e rn  mi t  d e r  
m ax im al e n  S a u e rs to f f a u f n ah me  b e i  p r i mä r e r  pu lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  un d  c h ro n i s ch  th r om bo em bo l i s c h e r  pu l mo n a l e r  
H yp e r t o n i e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 0 5  
 
A b b i l du n g  2 1 .  Ko r re l a t i o n  vo n  C O 2  A te m ä qu i v a l en t  b e i  Be l as tu n g  mi t  
d e r  m ax im al e n  S a ue r s t o f fa u fn a hm e b e i  p r i m är e r  p u lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  un d  c h ro n i s ch  th r om bo em bo l i s c h e r  pu l mo n a l e r  
H yp e r t o n i e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 0 6  
 
A b b i l du n g  2 2 .  Ko r re l a t i o n  vo n  H äm odyn a m i k w er t en  mi t  d e r  
m ax im al e n  S a u e rs to f f a u f n ah me  b e i  p r i mä r e r  pu lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  un d  c h ro n i s ch  th r om bo em bo l i s c h e r  pu l mo n a l e r  
H yp e r t o n i e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 0 7  
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A b b i l du n g  2 3 .  Ko r re l a t i o n  vo n  H äm odyn a m i k w er t en  mi t  d e r  
m ax im al e n  S a u e rs to f f a u f n ah me  b e i  p r i mä r e r  pu lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  un d  c h ro n i s ch  th r om bo em bo l i s c h e r  pu l mo n a l e r  
H yp e r t o n i e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 0 8  
 
A b b i l du n g  2 4 .  Hä mo d yn a mi s ch e  u nd  ve n t i l a t o r i s c h e  P a r am et e r  v o r ,  
w ä h r en d  un d  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g   be i  Ko n t r o l l en  u n d  
c ys t i s ch e r  F ib r os e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 1 3  
 
A b b i l du n g  2 5 .  Ar t e r i e l l e  u nd  ex sp i r a to r i s c h e  O 2 -  un d  C O 2 -
P a r t i a ld ru c k e  vo r ,  w ä h r en d  un d  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  b e i  
K o n t ro l l en  u nd  c ys t i s ch e r  F ib r os e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 1 6  
 
A b b i l du n g  2 6 .  Ar t e r i e l l e  u nd  ex sp i r a to r i s c h e  CO 2 - Ko nz e n t r a t i o n  z u r  
Be r e c h nu n g  d e r  a lve o l ä r e n  V en t i l a t i o n  b e i  K on t ro l l e n  un d  
c ys t i s ch e r  F ib r os e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 1 9  
 
A b b i l du n g  2 7 .  Fu nk t i on e l l e r  u nd  e f f ek t i ve r  T o t r au m vo r ,  w ä hr e nd  
u n d  na c h  max i ma l e r  Be l as t un g  b e i  K on t ro l l en  u nd  c ys t i s c h e r  
F i b ro s e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 2 3  
 
A b b i l du n g  2 8 .  Ar t e r i o - ex s p i r a to r i s ch e  CO 2 - Di f f e r e nz en  be i  Ru h e  un d  
m ax im al e r  Be l as tun g  b e i  K on t ro l l e n  un d  c ys t i s c h er  F i b ros e . . . . . . . 1 2 6  
 
A b b i l du n g  2 9 .  P roz e n tu a l e  V e r ä nd e ru nge n  d e r  a r t e r i e l l e n  B l u t ga s e  
u n d  de r  T o t r äu me  be i  m ax im al e r  Be l as t un g  b e i  K on t r o l l e n  u nd  
c ys t i s ch e r  F ib r os e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 2 8  
 
A b b i l du n g  3 0 .  Ko r re l a t i o n  vo n  Lu n ge n f u nk t io ns p a ra m et e rn  m i t  d e r  
m ax im al e n  S a u e rs to f f a u f n ah me  b e i  Ko n t r o l l e n  un d  c ys t i s c h e r  
F i b ro s e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 3 0  
 
A b b i l du n g  3 1 .  Ko r re l a t i o n  vo n  C O 2  A te m ä qu i v a l en t  b e i  Be l as tu n g  mi t  
d e r  m ax im al e n  S a ue r s t o f fa u fn a hm e b e i  Ko n t ro l l en  u nd  c ys t i s c h e r  
F i b ro s e . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 3 1  
 
A b b i l du n g  3 2 .  Al t e r s a bh ä n gi gk e i t  d es  Ba s e  Ex c es s - A bf a l l s  b e i  
A u sb e l a s tu n g . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 1 3 9  
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C OP D  c h r on i s ch  o bs t r uk t iv e  Lu n ge n e r k r a nk un g  
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H M V   H e rz min u t e nv o lu me n  
 16 
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mP AP  m i t t l e r e r  pu lmo n a l -a r t e r i e l l e r  D r u ck  
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R    A t em w e gsw id e rs t an d  
R V   R e s id u a lv o l um en  
S a O 2    a r t e r i e l l e  S au e rs to f f s ä t t i gun g  
s O 2    S a ue r s to f f s ä t t i gu n g d es  Hä mo gl ob i ns  
S vO 2    v e nö s e  S a u er s t o f f sä t t i gun g  
S VR   s ys t e mi sc h  v as ku lä r e r  W i d er s t an d  
T LC    t o t a l e  Lu n ge n k ap az i t ä t  
t O 2    S a ue r s to f f ge h a l t  d es  Bl u t e s  
V A    a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n  
V C   V i t a l k ap az i t ä t  
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1 .  Einle i tung  
D i e  Sp i r o e r go m et r i e  w u rd e  v on  d e m d e u t sc h en  In t e r n i s t e n  W i lh e lm 
K n ip p in g  19 29  e i nge f ü h r t .  S i e  i s t  e in e  kom pl ex e  Un te r s u ch un gs me -
t ho d e  d es  ka r d i o - re s p i r a t o r i s ch e n  T ra k t es .  Mi t  i h r e r  H i l f e  we r d en  
v e n t i l a to r i s ch e  u nd  k a rd i a l e  Fun k t i ons g r ö ß en  in  R uh e  un d  u n t e r  do -
s i e r t e r ,  d e f i n i e r t e r  k ö rp e r l i c h e r  Be l as tu n g  e r f as s t ,  um  z .B .  d i e  m ax i -
m al e  Le i s tu n gs f äh i gk e i t  d e s  M e ns che n ,  da s  au s s c h l i eß l i ch  a e r ob e  
Le i s t un gs v e rmö ge n ,  z u  e r mi t t e ln .  Mi t  d i e s e r  Un t e r su chu n gsm et ho d e  
k ö nn en  d i e  a l l ge me i n e  k ö rp e r l i c h e  Le i s tu n gs f äh i gk e i t  u n d  d i e  Zu -
s a mm en h än ge  z wi sc h e n  d e r  Be l a s tu ng  u n d  d e r  H erz f ö r d e r l e i s t un g ,  
d e m S a u e rs t o f f v e rb r a u ch  u nd  d e r  Ve n t i l a t i o n  d e r  Lu n ge  a u f ge z e i g t  
w e r d en .  
Be i  d en  d u r c h ge fü hr t en  U n t e r s u ch un ge n  in t e r e s s i e r t e n  u ns  d i e  f ü r  d i e  
j e w e i l i ge  K r an kh e i t  v e r an tw o r t l i c h en  l e i s tu n gs l i mi t i e re n d en  Fa k t o -
r e n .  Mi t t e l s  Sp i r o e r go m et r i e  u nd  Bl u tga s a n a l ys e  s o l l t e n  d i e  k a r d i a l e n  
u n d  v en t i l a t o r i s c h en  S t e l l r e ak t i on en  in  Ru h e ,  be i  Ar b e i t  u n d  d e r  S t a -
t u s  b e i  Ab b ru c h  de r  A usb e l as t un g  ch a r a k t e r i s i e r t  w e rde n .  D a du r ch  
s o l l t en  d i e  l e i s t un gs l im i t i e r en d en  Fak to r e n  d i f f e r e nz i e r t  w e r d en ,  w e l -
c h e  k a r d i a l ,  v en t i l a t o r i s c h  od e r  b e i sp i e l s we i s e  mu sk u l ä r  b ed in g t  s e i n  
k ö nn en .  E s  s in d  a be r  a u ch  K omb in a t io n en  a us  d i es e n  Fak to r en  mö g-
l i c h .  D i e  O b j ek t iv i e ru n g  d e r  k ö r p e r l i c h en  Au sb e l a s tu ng  d u r c h  d i e  
s p i r oe r go me t r i s c he  U n t e r s u ch un g  i s t  e i n e  w ic h t i ge  d i a gno s t i s c h e  
M a ßn a hm e  im  R a hm e n  d e r  G e s amt b eu r t e i l un g  lu n ge nk ra n k e r  Pa t i en -
t e n .  D i e  Le i s t un gs fä h i gk e i t  k an n  au f  d i es e  W ei s e  b e s s e r  e i n ge s ch ä t z t  
w e r d en .  W ei t e r h i n  d i en t  s i e  z u r  Kl ä run g  d e r  Pa th op h ys i o l o g i e  un d  d e r  
U r s a ch e n  d e r  Le i s tu n gsm in de r un g .  
E in e  s e h r  wi c h t i ge  F r a ge  i n  d i es e m Zu s a mm en h an g  w ar ,  ob  m a n  d i e  
m ax im al e  S a u er s t o f f a u fn a hm e  (p e ak  V O 2 )  de r  P a t i en t e n  d u r ch  P a r a -
m et e r  d e r  Lu n ge n f u n k t i on  bz w.  d e r  H ä mo d yn a m i k  vo r he r s a ge n  k an n .  
U m  d i es  z u  b ea n tw o r t e n ,  fü h r t en  wi r  K o r re l a t i on sa n a lys e n  m i t  d e n  
e i nz e ln e n  P a r am et e r n  d e r  Lu n ge n f un k t i on  bz w .  d e r  H ämod yn a m ik  m i t  
d e r  p e ak  VO 2  du r c h .  
W ei t e r h in  wo l l t e n  w i r  d en  ko mpl ex en  G a s au s t au s ch  d e r  v o r l i e ge n d en  
E r k r an ku n ge n  u n t e r s u ch e n .  Be i  de n  G a s au s t a us ch s t ö r unge n  s p i e l e n  
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e i n e r s e i t s  D i f f us ion ss tö ru n ge n  u nd  an d e r e r s e i t s  V e n t i l a t i o ns -P e r f u -
s io ns - V er t e i l un gss tö r un ge n  e i n e  b ed eu t en d e  Ro l l e .  D i ese  S t ö r un ge n  
s o l l t en  mi t t e l s  S p i ro e r gom e t r i e  un d  B lu t ga sa n a l ys e  a b ge k l ä r t  w e r d en .  
D a r üb e r  h in a us  so l l t e n  m i t t e l s  Sp i ro e r go m et r i e  d i e  ch a ra k t e r i s t i s ch e n  
U n te r s ch i e d e  z wi s ch e n  P a t i e n t en  m i t  p r im ä re r  pu l mo n a l e r  H yp e r t on ie  
( PP H )  un d  P a t i e n t e n  mi t  ch r on i s ch  th r om bo em bo l i s c h er  p u lm o na l e r  
H yp e r t o n i e  (C T EPH )  be i  max im a l e r  Be l as tu n g  au f gez e i g t  w e rd e n .  
1 . 1 .  Pu l mona l e  H yp e r ton i e  
M it  Au sn a hm e  d e r  P a t i en t e n  mi t  c ys t i s ch e r  F ib ro s e  (CF)  s o l l t en  in  
a l l e n  a nd e r en  Ko l l e k t iv e n  Pa t i en t en  m i t  pu lmo n a l e r  H yp e r t on i e  e i n -
ge s c h l os s en  w e rd en .  Di e  pu l mo n a l e  H yp e r t o n i e  z e i ch ne t  s i ch  du r c h  
m e c ha n i s ch e  V e r änd e r un ge n  d e r  p r ä k ap i l l ä r en  Lu n ge n ge f ä ß e ,  w i e  d i e  
Q u e rs c hn i t t smi nd e ru n g  (S t e no s i e ru n g) ,  de n  G e f äß v er lu s t  ( Ra r e f i k a t i -
o n / O bs t r uk t io n )  u nd  d i e  Ab n ahm e  de r  G e f ä ß e l as t i z i t ä t  a u s .  H i s to -
p a th o lo g i s ch  f i n d en  s i ch  e i n e  a us ge p r ä g t e  M ed i ah yp e r t r op h i e  u nd  
V e r ä nd e r un ge n  d e r  In t im a  ( In t i m af ib ro s e ) .  D i e  p u lm on a le  h yp o x i s c h e  
V a s ok ons t r i k t i o n ,  w e l ch e  e in e  au to nom e  Le i s t un g  d e r  Lu n ge  d a r s t e l l t  
( E u l e r - Li l j e s t r a nd -M e c h an i sm us ) ,  i s t  e i n e  U rs a ch e  fü r  d i e  p u lm on a le  
H yp e r t o n i e .  W ei t e r e  U r s a ch e n  kö nne n  k a r d i a l e r ,  i n f l am ma to r i s ch e r  
u n d  t h r om bo - em bo l i s ch e r  G en e se  s e i n  o d e r  b l e i b en ,  wi e  i m  Fa l l e  d e r  
p r im ä re n  p u lm on a le n  H yp e r t o n i e  (P PH ) ,  d i e  wa h rs c h e in l i c h  Fo l ge  e i -
n e r  ge n e t i s c h en  V er ä n d er un g  i s t ,  w e i tge h e n d  un b ek an n t . 6 5 , 1 0 4  C hr on i -
s c h e  Le b e r e r k r an ku n ge n  k ön ne n  eb en f a l l s  fü r  d i e  En t s t eh un g  e i n es  
Lu n ge n h o c hd r u ck s  v e r a n t wo r t l i ch  s e i n  ( p o r t op u lm on a le  H yp e r t o n i e ) .  
A u c h  m eh r e r e  U r s ac h e n  g l e i chz e i t i g  kö n ne n  Gr un d  fü r  e in e  pu lm on a -
l e  H yp e r t on i e  s e in . 8 5  
D i e  Fo l ge  e in e r  p u l mo na l en  H yp e r t o n i e  i s t  f un k t i on e l l  d i e  R ed uk t i on  
d e r  pu lmo n a l e n  Ge f ä ß r es e rv e n ,  a n a to mi sc h -p a t ho lo g i s ch  d e r  G e fä ß -
u mb a u  ( va sk u l ä r es  R em od e l in g )  un d  v i e l f a c h  e i n e  p r äk ap i l l ä re  V as o -
k o ns t r i k t i on .  H äm od yn a m is c h  ko mmt  e s  z u  e in e r  E rh öhu n g  d e r  p u l -
m on a l e n  D ru c ke  m i t  od e r  oh ne  G ef ä ß wi d er s t a nds e r höh u n g .  H ä u f i g  
f o l gen  e i n  z u n ehme n d e r  A ns t i e g  d e s  p u l mo na l  v as ku l ä r en  W i d e rs t a n -
d e s  (PV R) ,  e i ne  Ab n ah m e  d es  H e rz z e i tv o lu m ens  un d  d i e  A u sb i ld un g 
e i n es  Co r  p u l mo na l e  mi t  r e c h t s v en t r ik u l ä r e r  H yp e r t ro ph i e .  D i e  E in -
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s c h r än ku n g  d e r   r e c h t sv e n t r i ku l ä r e n  Pu mp fu nk t io n  w i rd  du r ch  e i n e  
e r h öh t e  Vo r -  un d  Na c h la s t  u nd  in t ra k ar d i a l e  D ru c ke  ge k en nz e i ch n e t .   
1 . 1 . 1 .  Pr i mä r e  pu lmo n al e  Hy pe r t on ie  ( PPH )  
D i e  p r im ä re  p u lmo n a l e  H yp e r t o n i e  ( PP H )  i s t  e in e  p ro g r e s s iv  f o r t -
s c h r e i t en d e  E r k r a nk u n g ,  w e l c h e  du r ch  e in en  a ns t e i ge n de n  pu lmo n a l -
a r t e r i e l l e n  D ru c k  m i t  p a th o l o g i s ch e n  V e r ä n d er un ge n  i n  d e n  p r äk ap i l -
l ä r en  Pu l mo n a l a r t e r i en  ge k e nnz e i c hn e t  i s t . 9 6  D ie  PP H  wu r d e  i n  d em 
U S  N a t io n a l  In s t i t u t es  o f  H e a l t h  R e gi s t e r  a l s  e i n e  E rk ra n ku n g  d e f i -
n i e r t ,  b e i  d e r  e i n  m i t t l e r e r  p u lm on a l - a r t e r i e l l e r  D r u ck  v o n  m e h r  a l s  
2 5  mm H g i n   Ru he ,  od e r  3 0  mm H g un t e r  Be la s t un g ,  i n  A b w es e nh e i t  
v o n  He rz e rk r a nk un ge n ,  c h r on i s c he n  T h r om bo em bo l i en ,  Lu n ge n e r -
k r a nk un ge n ,  od e r  an d e r en  s ek un d ä r en  G r ün de n  n a ch ge w ie s e n  w e rd e n  
m us s . 9 1  D i e  H äu f i gk e i t  i n  de r  G es a mtb e vö lk e ru n g  w i r d  au f  1 -2  Fä l l e  
p r o  1  Mi l l i on  ge sc h ä t z t 2 7 ,  wo b e i  z we im a l  m e hr  F r a u en  a l s  M ä nn e r  
b e t r o f fe n  s i nd 6 3 , 6 4 , 9 1 .  D ie  E r k ra nk un g  k a n n  i n  j e d em  Le b e n s a l t e r  a u f -
t r e t e n .  Bes on d er s  h ä u f i g  t r i t t  s i e  ab e r  b e i  F r au en  i n  d e r  d r i t t e n  u nd  
b e i  Mä nn e r n  i n  d e r  v i e r t en  Le b e n sd ek a d e  a u f ,  m i t  e in em  mi t t l e r en  
A l t e r  b e i  D i a gn os es t e l l un g  vo n  3 6 , 4  J a h r en . 9 1  D i e  f a mi l i ä r e  P r äv a -
l e nz  s ch w an k t  um  6  % 9 1  un d  hö h e r 2 0 , 8 0 .  An a l ys e n  vo n  G r o ßf a mi l i e n  
m i t  PP H  h ab e n  e i ne  a u to so ma l  dom ina n t e  Ve r e rb u n g  mi t  e i n e r  P en e t -
r a nz  vo n  1 0 - 20  % u n d  e in e  ge n e t i s c h e  A n t i z i p a t i on  ge z e i g t . 6 3 , 6 4 , 8 0  
K ü rz l i c h  wu r d e  e in e  M ut a t i on  i n  d e r  K o d i e r un gs r e g i on  d e s  BMPR 2 -
G e n es  ( Bon e  mo rph o ge n e t i c  p ro t e in  r e c e p t o r  2 )  i n  Fami l i e n  m i t  PP H 
e n td e ck t . 1 8 , 4 6   
D i e  PP H i s t  du r ch  e in e  Ob s t ru k t i on  d e r  k l e in e n  Pu lmon a l a r t e r i en  i n  
A s soz i a t i o n  mi t  p l ex i f o rm en  Lä s i on en ,  m ed i a l e r  H yp e r t r o ph ie ,  k on -
z en t r i s ch  l ami n ä r e r  In t im a f i b ros e ,  f i b r in o id e n  D e ge ne ra t i on e n  un d  
t h rom bo t i s c h en  Lä s i on e n  c h a ra k t e r i s i e r t . 5 , 8 7 , 1 0 7  Zu r  Ze i t  w i rd  vo n  d en  
m ei s t e n  Un t e r s u che r n  d i e  pu lmo n a l  v a sk u l ä r e  P ro l i f e r a t i o n  u nd  d as  
R em od e l in g  f ü r  d i e  P a th o ge n es e  d e r  PP H v e ra n t wo r t l i c h  ge m a c h t .   
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1 . 1 . 2 .  Ch r on i sc h  th r o mb o e mbo l i s ch e  pu l mon al e  Hy pe r to n i e  
( C TE PH )  
D i e  c h ro n i s c h e  Lu n ge n e mb ol i e  i s t  im  V er g l e i c h  z u r  ak u t e n  Lu n ge n -
e m bol i e  r e l a t i v  s e l t e n .  Nu r  i n  e t w a  0 ,5  b i s  4  %  d e r  Fä l l e  v on  a ku t e n  
Lu n ge n e m b ol i e n  en t wi ck e l t  s i ch  e i n e  s c h w e re  c h ro n i sch e  p u lm on a l e  
H yp e r t o n i e . 8 5  W enn  m an  v on  10  000  tö d l i c h en  Lu n ge n e mb ol i e n  i n  
D e u t s ch l a nd  a us ge h t  u nd  b ed en k t ,  da s s  n u r  j ed e  d r i t t e  s ym p to m at i -
s c h e  Lu n ge n e m bol i e  t ö d l i c h  i s t ,  b l e i be n  c a .  2 0  0 00  n i c h t l e t a l e  Em bo -
l i e n  j äh r l i c h ,  vo n  d e n en  r e in  r ec hn e r i s ch  1 00  b i s  85 0  Pa t i e n t e n  e i n e  
p u l mo na l e  H yp e r t on i e  e n t wi ck e ln  m üss t en . 4 7  Am  h äu f gs t e n  en tw i ck e l t  
s i ch  d i e  ch r on i s che  pu lm on a l e  H yp e r t on i e  na c h  c h ro n i sc h  r ez id iv i e -
r e n d en ,  m e i s t  k l i n i s c h  s t umm  v e r l au f en d en  E mb ol i e n . 9 2   
D i e  c h r on i s ch  t h r om bo em bo l i s c h e  pu lm on a l e  H yp e r t on i e  i s t  d as  E r -
ge b n i s  e in e r  O bs t ru k t io n  e i n e r  P u lmo n a l a r t e r i e  d u r c h  e i n en  T hr om -
b us . 4  
E in e  t h ro mb oe mb ol i s ch e  Ob s t ru k t i on  v on  g r ö ße r e n  Pu lm on a l a r t e r i e n  
i s t  e in  p o t en t i e l l  ko r r i g i e rb a r e r  Fa l l  e i n e r  p u l mo na l en  Hyp e r t o n i e . 2 1   
D i e  A usd e hn un g  d e r  v a sk u l ä r en  O bs t r uk t io n  i s t  e in  e n t s ch e i d en d er  
Fa k to r  fü r  d i e  p u l mo n a l e  H yp e r t on i e .  Be i  v i e l en  P a t i en t en  s ch e i n t  d e r  
h ä mo d yn a m i sc h e  Ve r l au f  d as  pu lmo n a l  v as ku lä r e  Re mo de l i n g  u nd  d i e  
E n t wi c k l un g  e in e r  h yp e r t e ns iv en  p u lm on a l e n  A r t e r io p a th i e  z u  i n vo l -
v i e r e n ,  äh n l i c h  w ie  b e i  P a t i e n t e n  mi t  p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  mi t  a n -
d e r e r  U rs a c h e . 5 7 , 7 6   
1 . 1 . 3 .  Pu l mona l e  H yp e rt on i e  b e i  Lun g enf ib ro s e  (L F)  
E s  so l l t e n  P a t i en t e n  m i t  Lu n ge n f ib ro s e  ( LF)  ge m i sc h te r  Ät io l o g i e  
e i n ges c h l os se n  w e rd e n ,  d i e  a l s  G e m ein s am ke i t  a b e r  b e r e i t s  z u  e i n em 
C o r  pu l mo n a l e  m i t  m a n i f es t e r  p u lm on a l e r  H yp e r t on i e  ge f üh r t  ha t t e .  
D i e  Lu n ge n f i b r os e  i s t  d i e  ge m ein s am e  E nd s t r e ck e  ganz  un t e r s ch i e d l i -
c h e r   i n t e r s t i t i e l l e r  Lu n ge n e r k r an ku nge n ,  b e i  d e n en  e s  d u r c h  e i ne  
E in l a ge ru n g  vo n  Ko l l a ge n  u nd  Umb a u  d e r  Fe i ns t r uk t u r  de r  Lu n ge  z u  
c h a r ak t e r i s t i s c he n  f u nk t io n e l l e n  u nd  b i l d ge b en d en  Ve r ä n de r un gen  
k om mt .  Im  R a h m en  d e r  E rk r a nk un g  k om mt  es  z u  e i n e r  Va s ok on s t r i k -
t i o n  un d  z u  e i n em  R em od e l in g  d e r  Pu lmo n a l ge f ä ße ,  s o  d as s  s i ch  
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s c h l i e ß l i c h  e in e  p u l mo na l e  H yp e r t on i e  e n t wi c k e l t .  D ur ch  d i e  p a r en -
c h ym a l e  F i b ros i e ru n g  kom mt  e s  z u  e in e r  h e r ab ge s e t z t e n  Lu n ge n -
c o mpl i an c e  mi t  e ine m  p ro gr e s s iv e n  An s t i e g  d e r  A t em a rbe i t . 6 6 , 6 9  D i e  
Lu n ge n f i b ro s e  wi rd  du r ch  d a s  r ad io lo g i s ch e  E r ge bn i s  m i t  d en  i n t e r -
s t i t i e l l en  In f i l t r a t en ,  b es on d e rs  d e r  Lu n ge nb a s i s ,  u nd  d u r c h  d i e  p r o -
g r e s s i v e  D ys p n o e  un d  d i e  s c h l e ch t e  Lu n ge n f un k t i on  ch a r ak t e r i s i e r t . 3 3   
1 . 1 . 4 .  C ys t i s ch e  F ib r os e  ( C F)  
D i e  c ys t i s c h e  F ib ro s e  i s t  e i n e  a u t oso m al  r ez e s s i v e  E rk r a nk un g  mi t  
p a th ob i o l o g i s ch e n  M e r km al en ,  w e lc h e  du r ch  Mu t a t io n en  in  d em 
C FTR  ( c ys t i c  f i b ro s i s  t r ans m emb r a ne  c o nd u c t an c e  r e gu l a to r )  G en  
h e r vo r ge r u fe n  w e rde n . 5 8  S i e  i s t  d i e  h äu f i gs t e  au to som a l  r e z es s iv e  E r -
k r a nk un g  in  d e r  we i ß en  Bev ö l ke r un g ,  d i e  mi t  e in e r  Häu f i gke i t  v on  
1 /2 50 0  Le b e n d ge bu r t e n  au f t r i t t . 8 9  D ie  c ys t i s c h e  F ib r ose  w i r d  d u r c h  
e i n e  Mu ta t i on  im  2 3 0  kb  G en  au f  Ch r om os om  7  v e r u r sa c h t ,  we l ch es  
e i n  1 48 0  ami no sä ur e n um f as se nd e s  Po l yp e p t i d  co d i e r t ,  we l c he s  c ys t i c  
f i b r os i s  t r a nsm e mbr a n e  r e gu l a t o r  (C FT R )  h e i ß t ,  u nd  a l s  C h l o r id ka n a l  
i n  d en  E p i t h e l z e l l en  f u nk t io n i e r t . 1 1 , 9 4 , 9 5 , 1 2 2  M e hr  a l s  1 000  M ut a t io ne n  
s in d  in  d i es e m G en  b es c h r i eb en  w ord e n . 1 0 0  D i e  h äu f i gs t e  Mu t a t i on  
F5 08  i s t  e i ne  D e l e t i o n  d es  P h en yl a l a n in r e s t es  au f  d em  C od on  50 8  
d e s  c ys t i c  f i b ro s i s  t r a nsm em b r an e  r egu l a t o r  (C FTR )  P ro t e in s . 7 2  D ie  
c ys t i s ch e  F ib ro s e  fü h r t  z u  p a t ho lo g i s ch e n  V er ä nd e ru n ge n  i n  Or ga n e n ,  
d i e  d as  C FTR  P ro t e i n  ex p r i mi e r en ,  w i e  S ek r e t i o nsz e l l e n ,  Ko p fs i nu s ,  
Lu n ge ,  P a nk r e as ,  Le b e r  u n d  R ep r odu k t io ns t r ak t .  D i e  be m e rk e ns w e r -
t e s t en  V e r än de r unge n  z e i ge n  s i c h  i n  d e n  At em w e ge n ,  i n  d e n en  de r  
ge n e t i s ch e  D e f ek t  c h r on i s ch e  p u lm ona l e  In f e k t io n en  b e gü ns t i g t . 8 9  
Be i  d e r  c ys t i s c h en  F i b ro s e ,  w ie  au c h  b e i  a nd e r en  o bs t r uk t i ve n  A te m -
w e gs e r k ra nk un ge n ,  s t e l l t  d i e  En tw i ck l un g  e i ne r  pu lmo n a l e n  H yp e r t o -
n i e  e i n en  M a rk e r  e in e r  u n gün s t i ge n  P ro gn os e  d a r . 2 4  
1 . 2 .  S t and  d e r  L i te r a tu r  
1 . 2 . 1 .  Pu l mona l e  H yp e rt on i e  in f o lg e  e in e r  Lu ng enf ib ro s e  (L F)  
H a n se n  e t  a l . 3 6 ,  A gu s t i  e t  a l . 1  un d  M ar c in iu k  e t  a l . 6 7  ha be n  P a t i e n t en  
m i t  pu lm on a l e r  H yp e r t on i e  i n fo l ge  e in e r  Lu n ge n f i b ro se  ( LF)  s p i ro e r -
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go m et r i s ch  un t e r suc h t .  H i e r  wu r d e  abe r  b e i  k e i n e r  d e r  ge n a nn te n  S t u -
d i en  e i ne  Ko n t ro l lg r u p p e  ge ge n ü b er ge s t e l l t .  W i r  wo l l t en  un se r e  LF  
P a t i e n t e n  mi t  e in e r  a l t e r s -  un d  ges ch l e ch t s g l e i ch e n  K on t ro l l g ru pp e  
v e r g l e i c he n ,  um so  R ef e r e nz w e r t e  n i ch t  nu r  fü r  d i e  m ax i ma l  z u  e r -
w a r t en de  Le i s t un g ,  s o nd e rn  a u ch  f ü r  a l l e  P a r am et e r  des  G a s au s t au -
s c h es  z u  gen e r i e r en .  
Fü r  LF  P a t i e n t en  s in d  u ns  S t ud ie n  v on  H a ns e n  e t  a l . 3 6  und  M ar c in i uk  
e t  a l . 6 7  b e k an n t ,  d i e  s i ch  mi t  l e i s t un gs l im i t i e r en d en  Fa k to r e n  b e i  d i e -
s e r  E r k r an ku n g  b es c h ä f t i g t  h a b en .  J ed o ch  k an n  h i e r  n i ch t  en d gü l t i g  
ge k l ä r t  w e r de n ,  w e l c he r  Fa k to r  d i e  Le i s t un g  l e t z t en d l i c h  l i m i t i e r t .  
M a r c i n i uk  e t  a l . 6 7  e r k l ä r t e n  d i e  Le i s tu n gs l imi t i e r un g  r e in  v en t i l a t o -
r i s c h .  D a ge ge n  b esc h r i e b en  Ha ns e n  e t  a l . 3 6  d i e  Le i s t un gs l im i t i e ru n g  
n e b en  d em  v en t i l a to r i s ch e n  Fak to r  du r c h  e in en  z us ä t z l i ch e n  z i r ku l a -
t o r i s c h en  Fak t o r .   
W ei t e r h in  g i b t  e s  n u r  e i n e  S t ud i e  v on  H a ns e n  e t  a l . 3 6 ,  w e l c he  e in e  
K o r r e l a t i on s an a l ys e  z wi s ch en  Lu n ge n f un k t i on sp a r am ete r n  u nd  d e r  
p e a k  VO 2  du r c h f üh r t e n .  H i e r  w u rd e  e i n e  s i gn i f i k a n t e  K o r r e l a t i o n  
z wi s c h en  d e r  E in se k un d en a us a t mu n gs k ap az i t ä t  ( FEV 1 ) ,  d e r  t o t a l en  
Lu n ge n k a p az i t ä t  ( TLC )  u n d  d e r  CO  D i f f u s io ns k ap az i t ä t  (D LC O c )  m i t  
d e r  p e ak  VO 2  b es c h r i eb e n .   
A u ß er d em  g ib t  e s  n u r  e in e  S tu d i e  v on  W ei t z e nb lum  e t  a l . 1 1 4  fü r  LF  
P a t i e n t e n ,  d i e  e i ne  K o r r e l a t i o n  z w i s c h en  H äm od yn a mi kp a r am et e r n  
m i t  d e r  pe a k  VO 2  an a l ys i e r t  h a t .  In  d i e s e r  S t ud i e  w u rd e  e i n e  K o r r e l a -
t i o n  z wi s c h en  d em  C a rd i ac  In d ex  ( C I)  u n d  de r  p e a k  VO 2  e r w ä hn t .   
H a n se n  e t  a l . 3 6  un d  A gus t i  e t  a l . 1  b e s ch ä f t i g t e n  s i c h  mi t  G a s aus -
t a us ch s t ö ru n gen  b e i  LF  P a t i en t e n .  H ie r  b l e ib t  ab e r  d i e  F r a ge  o f f e n ,  
w i e  d i e  D i f f us i on ss tö r un ge n  u nd  d i e  V e n t i l a t i on s -P er f us i on s -V e r t e i l -
u n gss tö ru n ge n  d en  G a s au s t a us ch  p a th op h ys i o l o gi s ch  b e e in t rä c h t i ge n .  
1 . 2 . 2 .  Pr i mä r e  pu lmo n al e  Hy pe r t on ie  ( PPH )  
S un  e t  a l . 9 8 ,  D `A lonz o  e t  a l . 1 3  u nd  R i l e y e t  a l . 9 3  h ab e n  P a t i e n t e n  mi t  
p r im ä re r  p u lm on a le r  H yp e r t on i e  s p i ro e r go m et r i s ch  u n t e r su c h t .   
D `A l o nz o  e t  a l . 1 3  f ü h r e n  d i e  Le i s tu n gs l imi t i e r un g  a u f  d i e  k a r d io -
v a sk u l ä r e  Fu nk t i on  z u r ü ck  un d  f i nd e n  k e in e n  Be we i s  f ü r  e i n e  v e n t i l a -
t o r i s c h e  Li m i t i e ru ng ,  w i e  s i e  S un  e t  a l . 9 8  b e s ch r i e b en  h ab e n .  R i l e y  e t  
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a l . 9 3  b e g r ü nd en  d i e  Le i s tu n gs l i mi t i e ru n g  z i r ku l a t o r i s c h .  A u ch  h i e r  
b l e ib t  d i e  F r a ge  o f f e n ,  w e l c h e  e nd gü l t i gen  G rü nd e  fü r  d i e  Le i s t un gs -
l imi t i e r un g  b e i  PPH  P a t i en t e n  v e ra n tw o r t l i ch  s i n d .   
E s  i s t  u ns  n u r  d i e  S t ud i e  vo n  S un  e t  a l . 9 9  b e k an n t ,  d i e  e i n e  Ko r r e l a t i -
o n  z wi s c h en  Lu n ge n f un k t i on sp a r am ete r n  mi t  d e r  p e ak  V O 2  be i  PP H 
P a t i e n t e n  d u r ch fü hr t e .  H i e r  wu rd e  e in e  s i gn i f i k a n t  K or r e l a t i on  z w i -
s c h en  d e r  FE V1  u nd  de r  D LC O c  mi t  de r  p ea k  V O 2  b e s ch r i e b en .   
D a ge ge n  g i b t  e s  i n  d e r  Li t e ra tu r  k e i n e  S tu d i e ,  w e l ch e  s i ch  m i t  K or r e -
l a t i o n en  v on  H äm od yn a m ik p a r am et e rn  mi t  d e r  p e ak  VO 2  b e i  PPH  P a -
t i e n t e n  b e sc h ä f t i g t  h a t .  D i e s e r  Sa c hve r h a l t  s o l l t e  a nh a nd  u ns e r e r  U n-
t e r s u ch un gs e r ge bn i s s e  ge k l ä r t  w e r de n .  S un  e t  a l . 9 8  h ab e n  e i ne  K or r e -
l a t i o n  z w i s ch e n  d e r  N Y H A  Kl as s e  u nd  d e r  p ea k  VO 2  du r ch ge f ü h r t  u nd  
d a b e i  e in e  s i gn i f i ka n t e  Ko r r e l a t i o n  ge f u nd e n .  
E s  g ib t  z w a r  S tu d ie n  v on  R i l e y e t  a l . 9 3  u nd  Su n  e t  a l . 9 8 ,  d i e  e t w as  ü -
b e r  d e n  G a sa us t au sc h  b e i  PP H P a t i en t e n  b e r i ch t e n ,  a l l e rd in gs  wo l l t en  
w i r  a u f  d i es e n  S a ch v e rh a l t  i n  u ns e r e r  U n t e r s uc hu n g  gen a u e r  e i n ge -
h e n .  D a n tz k er  e t  a l . 1 7  ge h en  in  i h r e n  U n t e r s uc hu n ge n  nä h e r  a u f  d i e -
s e n  S a ch v er h a l t  e in ,  h i e r  w e rd e n  ab er  PP H  u nd  C T EPH  P a t i e n t e n  z u -
s a mm en  a l s  ge m e in s am es  K o l l ek t iv  un t e r su c h t .  D an tz k er  e t  a l . 1 5  h a -
b e n  PP H  un d  C T EPH  P a t i e n t e n  z u s amm e n ,  a b e r  n u r  u n t e r  R uh e b ed i n -
gu n ge n  au f  G a s aus t a u s ch s tö r un ge n  u n te r s u ch t .   
D a  u ns  i n  d e r  Li t e r a tu r  k e i ne  V e r ö f fe n t l i c hu n g  b ek a nn t  i s t ,  d i e  PPH 
P a t i e n t e n  u nd  CT EP H  P a t i en t e n  a l s  ge t r e nn t es  Ko l l ek t iv  s p i ro e r go -
m et r i s ch  u n t e r s u ch t  h a t ,  w o l l t en  w i r  d a s  e r s t e  M al  d i e  c h a r ak t e r i s t i -
s c h en  Un t e r s ch i e de  d i es e r  z w e i  un t e r s c h i ed l i ch e n  K r an k he i t en  b ei  
Be l a s tu n g  e r l äu t e r n .  
1 . 2 . 3 .  Ch r on i sc h  th r o mb o e mbo l i s ch e  pu l mon al e  Hy pe r to n i e  
( C TE PH )  
Iw a s e  e t  a l . 4 8  h ab e n  a l s  e inz i ge  G r u pp e  P a t i en t e n  mi t  ch ro n i sc h  
t h rom bo e mb ol i sc h er  pu lm on a l e r  H yp e r t on i e  (C T EPH )  s p i ro e r go -
m et r i s ch  u n t e r s u ch t .   
Be i  d i e s e r  S t ud i e  w u r de  n i c h t  a u f  l e i s tu n gs l i mi t i e r en d e  Fa k to r e n  e in -
ge ga n ge n ,  so  d as s  w i r  d i es e n  S a c hv e rh a l t  n eu  u n t e r s u ch en  wo l l t en .  
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Fü r  CT EP H  P a t i e n t e n  k on n t e n  w i r  k e i n e  S t ud ie  f i n d en ,  d i e  s i c h  m i t  
K o r r e l a t i on e n  z w i s c h en  Lu n ge n f un k t io ns pa r am e te r n  un d  d e r  pe a k  
V O 2  b e f as s t  h a t ,  so  d as s  au c h  h i e r  n e u e  E r k en n tn i s se  d u r ch  un s e r e  
U n te r su c hu n g  e r b rac h t  w e rd en .  
Iw a s e  e t  a l . 4 8  h a b en  a l s  e i nz i ge  Gr upp e  Ko r r e l a t i on e n  z w i s c h en  H ä -
m od yn a m ik p ar a m ete r n  mi t  d e r  p e ak  V O 2  be s ch r i e b en .  S i e  s t e l l t e n  
s i gn i f i ka n t e  Ko r r e l a t i on e n  z w i s c he n  de m  pu l mo n a l  v a sk u l ä r en  W i d e r -
s t an d  (P VR )  u nd  d e m  mi t t l e r en  p u lm on a l - a r t e r i e l l en  D r u ck  (mP AP )  
m i t  d e r  p e a k  V O 2  f e s t .  D i es e n  Sa c hve r h a l t  w o l l t en  wi r  p r ü fe n .  Fü r  
C TE PH  P a t i e n t en  g i b t  e s  z w a r  S tu d i e n  vo n  K ap i t an  e t  a l . 5 5  un d  
D a n tz k er  e t  a l . 1 6 ,  d i e  s i c h  mi t  d e m G a s au s t a us ch  un t e r  Ru h eb e d i n -
gu n ge n  b e i  d i e s e r  E r k r an ku n g  b e s ch äf t i g t  ha b en ,  e s  i s t  u ns  a b er  k e in e  
S t ud i e  b ek a nn t ,  d i e  G a sa us t au sc hs tö ru n ge n  b e i  m ax im ale r  Be l as t un g  
b e i  C T EPH  P a t i e n t e n  b e s ch r i e be n  h a t .   
1 . 2 . 4 .  C ys t i s ch e  F ib r os e  ( C F)  
La n d s  e t  a l . 6 0 , 6 1 ,  Po u l io u  e t  a l . 8 8 ,  M cC on e  e t  a l . 7 1  un d  N ix o n  e t  a l . 8 1  
h a b en   Pa t i en t en  m i t  c ys t i s c h er  F i b r o s e  (C F)  s p i ro e r go m et r i s c h  u n -
t e r s u ch t .  Au c h  h i e r  w u r de ,  äh n l i c h  wie  b e i  d en  LF  P a t i en t en ,  n i e  e in e  
a l t e r s -  u nd  ge s ch le c h t s g l e i ch e  K on t ro l l g r up p e  a l s  V e r g l e i c hs g r u pp e 
d e n  C F  P a t i en t e n  ge ge n ü b er ge s t e l l t .  De s h a lb  w o l l t e n  wi r  d i es  a l s  e r s -
t e  u n t e r s uc h en .  
La n d s  e t  a l . 6 0 ,  Ma rc o t t e  e t  a l . 6 8  u nd  C o a t es  e t  a l . 9  be s ch r i e b en  l e i s -
t un gs l imi t i e r en de  Fa k to r e n  b e i  C F  Pa t i e n t e n .  La n d s  e t  a l . 6 0  fü h r t en  
d i e  Le i s t un g l i mi t i e r u n g  a u f  d i e  p e r i ph e r e  M us k e l fu nk t io n  z u rü c k .  
D a ge ge n  f ü h r t e n  Ma r c o t t e  e t  a l . 6 8  un d  C oa t es  e t  a l . 9  d i e  Le i s t un gs l i -
m i t i e ru n g  a u f  d en  E r n äh r un gss t an d  un d  d i e  Lu n ge n f u nk t io n  z u r ü ck .  
N a tü r l i ch  f i nd e t  ma n  b e i  d e n  C F  P a t i e n t en  a u ch  e i n e  M a ln u t r i t i o n 9 ,  
w e l ch e  e b en f a l l s  a l s  l e i s t un gs l imi t i e re n d e r  Fak to r  h inz u  k om mt .  A u -
ß e r d em  w e i s en  C F  P a t i e n t e n  e in e  r e duz i e r t e  Vi t a l k ap az i t ä t  u nd  e i n en  
e r h öh t e n  At em w e gs wi d e rs t a nd  in  d e r  Lu n ge n f u nk t io n  au f ,  w as  e b en -
f a l l s  l e i s t un gs l imi t i e r en d  wi r k t .  
E s  g ib t  n u r  z we i  S tu d i e n  v on  La n d s  e t  a l . 6 0  u nd  Po u l i ou  e t  a l . 8 8 ,  w e l -
c h e  s i ch  mi t  K o r r e l a t i o ns a na l ys e n  z wi s ch en  Lu n ge n f u nk t io ns pa r am e -
t e rn  mi t  d e r  p e a k  V O 2  be s ch ä f t i g t  hab e n .  S ow o h l  La n ds  e t  a l . 6 0  a l s  
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a u c h  P ou l io u  e t  a l . 8 8  h ab e n  e i n e  s i gn i f i k a n t e  Ko r r e l a t i o n  z wi sc h en  
d e r  p e a k  V O 2  u nd  d e r  FE V 1 b es c h r i e b e n .  In  u n se r e r  U n te r su c hu ng 
k o r r e l i e r t e  a l s  b es t e r  P a r a me t e r  d e r  Lu n ge n fu nk t io n  d i e  D LC O c  ( K oh -
l e nmo nox i d -D i f f us io ns k ap az i t ä t )  s i gn i f i k an t  mi t  d e r  p e a k  V O 2 .  
D a n e be n  k o r r e l i e r t e n  ab e r  au c h  d i e  Re s i s t a n ce  (R ) ,  d i e  V i t a l k ap az i t ä t  
( V C )  un d  d i e  FE V1 s i gn i f i k an t  mi t  d e r  p e ak  VO 2 .  
Fü r  C F  P a t i e n t e n  s i nd  u ns  k e in e  V e r ö f f e n t l i ch un ge n  b e ka n n t ,  w e l c he  
s i ch  m i t  G a s au s t au s ch  i n  R uh e  u nd  u n t e r  m ax im al e r  Be l a s tu n g  b e -
s c h ä f t i g t en .  W i r  wo l l t e n  d i es e n  S a c hve r h a l t  a l s  e r s t e  un t e r s u ch en .  
1 . 3 .  Zi e l se t zun g  de r  A rb e i t  
M it t e l s  Sp i r oe r go me t r i e  s o l l t e n   
-  d i e  l e i s t un gs l imi t i e r e n d en  Fak t o r en ,  
-  d i e  m ax im a l e  Le i s tu n gs f äh i gk e i t ,  
-  d e r  G a s au s t au s ch  un d  
-  d i e  At em e f f ek t iv i t ä t  
b e i  P a t i en t e n  mi t   
-  p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e i n e r  Lu n ge n f i b ro s e  ( LF) ,  
-  p r im ä re r  p u lm on a le r  H yp e r t on i e  (PPH ) ,  
-  c h r on i s ch  th r om boe m bol i s c he r  p u lm on a l e r  H yp e r t on i e  (C TE PH)  
u n d  
-  c ys t i s ch e r  F ib r os e  ( C F)  
a u s  un s e r e r  Sp ez i a l a m bu l a nz  e r f as s t  we r d e n .   
 
W ei t e r h in  s o l l t e  gek l ä r t  w e rd e n ,  
•    w e l ch e  P a ra m et e r  d e r  Lu n ge n f u nk t ion  be i  P a t i en t e n  mi t   
-  p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e i n e r  Lu n ge n f i b ro s e ,  
-  p r im ä re r  p u lm on a le r  H yp e r t on i e ,  
-  c h r on i s ch  t h r om bo em bo l i s c h er  p u lm ona l e r  H yp e r t on i e  u nd  
-  c ys t i s ch e r  F ib r os e  u n d   
•  w e l ch e  P ar a m et e r  de r  H äm od yn a m ik  be i  P a t i e n t en  mi t  
-  p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e i n e r  Lu n ge n f i b ro s e ,  
-  p r im ä re r  p u lm on a le r  H yp e r t on i e  u nd  
-    c h ro n i s c h  t h ro mb o em bol i s c he r  p u lm on a l e r  H yp e r t on i e  
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V o r he r s a gek r a f t  f ü r  d i e  max im a l e  Sa u e r s to f f au f n ahm e ( p e a k  V O 2 )  
h a b en .  Di e s  s o l l t e  a n h a nd  v on  K o r re l a t i o ns an a l ys e n  d e r  e i nz e ln e n  
Lu n ge n f u n k t i on sp ar a m et e r  bz w .  de r  H ä mo d yn a m i kp a r am et e r  mi t  d e r   
p e a k  V O 2  ge k l ä r t  we r d e n .   
 
A u ß er d em  s o l l t e  ge p r ü f t  w e rd e n ,  o b  s i c h  c h ar a k t e r i s t i s c h e  U n t e r -
s c h i ed e  z w i s c he n    
-  PP H Pa t i en t en  u nd  
-  C TE PH  P a t i e n t en   
i d en t i f i z i e r en  l a s s en ,  d i e  e i n e  U n t e r s ch e id un g  a nh a nd  s p i r o e r gom et r i -
s c h e r  P a r am et e r  e r l a u b en .  
 
D u r ch  d en  V e r g l e i c h  mi t  e in e r  a l t e r s -  un d  ges c h l e ch t s gem a tc h t e n  
K o n t ro l l g r up p e  so l l t e  b e i  P a t i en t e n  mi t  
-  p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e i n e r  Lu n ge n f i b ro s e  un d   
-  c ys t i s ch e r  F ib r os e   
h e r a us ge a r be i t e t  we r d e n ,  w e l c h e  l e i s tu n gs l imi t i e r e nd e n  Fa k to r e n  d o -
m in i e r en .  
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2 .  Messmethoden 
2 . 1 .  Sp i ro e r go me t r i e  
A n me r ku n g :  In  d e r  P h ys i k  e r s ch e in t  a u f  Fo r m elb ez e i ch n un ge n  e i n  
P un k t  imm e r  d an n ,  w e n n  d i e  e r s t e  A b l e i t u n g  n a ch  d e r  Ze i t  f ü r  d i e se  
G r ö ße  b es ch r i e b en  w i rd .  Be i s p i e l :  V O 2  =  dV /d t  O 2  b ed e u t e t  d as  S au -
e r s t o f fv o lu me n  p ro  Ze i t e in h e i t ,  da s  v om  O r ga n i sm us  au f ge n omm e n  
w i rd .  Au s  s ch r e i b t e c h n i s c h en  G rü nd en  w e rd e n  i m  Fo l gen d en  d i e  Be -
z e i ch nu n ge n  d e r  Ze i t vo lu me n gr öß e n  ( V O 2 ,  VC O 2 ,  V E ,  V A ,  V D )  o hn e  
d e n  P un k t  d es  K ü rz e l s  e r s c he in e n .  G em ei n t  i s t  j e do c h  j ew e i l s  da s  Vo -
l um en  p r o  Ze i t e in he i t .  
 
D i e  S p i ro e r gom e t r i e  ( s p i r a r e  ( l a t . )  =  a t m en ,  e r gon   ( g r . )  =  A r be i t ,  
m e t r on  ( g r . )  =  M a ß) ,  i n  d e r  G r un d l a ge  1 9 29  v on  d em  d e u t s ch en  In t e r -
n i s t e n  W i lh e l m  K ni pp in g  e in ge f ü hr t ,  i s t  a l s  e i n e  k omp lex e  U n t e r s u -
c h un gs m eth od e  de s  k a r d io - r es p i r a t o r i s c h e n  T r ak t es  s e i t  l a n ge m  i n  d e r  
S po r t me d iz i n  v e r b re i t e t .  Mi t  i h r e r  H i l f e  w er d en  v en t i l a t o r i s c h e  u nd  
k a r d i a l e  Fu nk t io nsg r ö ß e n  in  Ru h e  un d  u n t e r  do s i e r t e r ,  de f in i e r t e r  
k ö rp e r l i c h e r  Be l as tu n g  e r f as s t ,  u m z .B .  d i e  m ax im al e  Le i s tu n gs f äh i g -
k e i t  d es  M e ns ch e n ,  da s  a us sc h l i e ß l i ch  a e ro b e  Le i s tu n gsv e rm ö ge n  z u  
e r mi t t e l n ,  um  F rü h d i a gno s en  vo n  b e g i nn e nd en  H e rz e r k r an ku n ge n  
( z . B .  K o ro n ar in su f f i z i e nz )  od e r  a u ch  F r ü hd i a gno se n  v on  b e g in n en d en  
Lu n ge n e r k r a nk un ge n  (z . B .  Lu n ge n f ib r o s e )  un d  d e r en  V e r l äu f e  z u  
s t e l l e n .  
D e r  sp i r o e r go m et r i s ch e  A us b e l as tu ngs t e s t  d i e n t  z u r  E r f a s su n g  d er  
a l l ge m ei n en  kö r p er l i c h en  Le i s tu n gs f äh i gk e i t  un d  l ä s s t  Zu s amm e nh ä n-
ge  z wi s ch e n  d e r  Be l a s t un g  u nd  d e r  H e rz f ö rd e r l e i s tu n g ,  d e m 
S a ue r s to f f ve r b ra u ch  un d  de r  V e n t i l a t i o n  d e r  Lu n ge  e r k enn e n .  
 
U n s er e  V e rs u ch e  wu r d en  mi t  d em  Sp i r o e r gom et e r  Vm ax  2 1 30  V6 2 00  
d e r  F i r m a  S en so r -M e d i cs  BV ,  R em b ra n d t l a a n  1 b ,  37 23  BG  Bi l t ho ve n ,   
N e th e r l a nd s ,  im  Lu n ge n f un k t i on s l ab o r  d e s  Ze n t r um s  fü r  In n e r e  M e d i -
z i n  an  de r  J u s tu s -Li e b i g - U ni v e r s i t ä t  G i es s en  du r ch ge f üh r t .  D i e  t e ch -
n i s c he  W a r t un g  w ur d e  du r ch  Mi t a rb e i t e r  d e r  F i rm a  S en so r - M ed i cs  BV 
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u n d  a u t o r i s i e r t e s  Pe r s on a l  d es  Lu n ge n f un k t i on s l a bo rs  ge w ä h r l e i s t e t .  
D i es e s  G e r ä t  v e r füg t  ü b er  e i n e  au t oma t i s ch e  K a l i b r i e ru ng  u n d  mi s s t  
m i t t e l s  Pe r so n a l co mp ut e r  un d  AD - Co nv e r t e r  i n  1 -S ek un d en -
In t e r v a l l e n  a l l e  v e r f ü gb a r en  P a r am et e r .  W i r  f üh r t e n  e i n e  3 0  Se ku nd e n  
M i t t e l un g  d e r  P a ra m et e r  du r ch .  Di es e  w e rd e n  au f  Fes t p l a t t e  a b ge -
s p e i ch e r t  u nd  k ön ne n  w ä h r en d  d e s  V er s u ch es  i n  g r a ph i sc h e r  un d  t a -
b e l l a r i s c h er  Fo r m au f  e in e m Mo ni t o r  ve r f o l g t  w e r de n .  
D i e  So l l l e i s t un g  wu r d e  ü be r  e i n e  S t eue r l e i t un g  d e s  Vm ax  2 13 0  V 62 00  
a m  Fa h r ra d e r gom et e r  e r go -m et r i c s  90 0  d e r  F i rm a  e r go - l i n e  (7 24 75  
B i t z )  v o r ge ge b en .  D i es e s  E r go me t e r  e r z e u g t  na c h  de m P r i nz i p  d e r  
W i rb e l s t r omb r em s e  d i e  v e r l a n gt e  Br em s l e i s tu n g .  
 
Zu r  M es su n g  d e r  p h ys i k a l i s c h en  W er t e  en t h ä l t  d as  Ger ä t  M e ss au f -
n e hm e r  f ü r  d i e  O 2 -  u nd  C O 2 -K onz e n t ra t i on  ( F E O 2  bz w.  F E CO 2 ;  F E  =  
ex p i r a t o r y f r a c t i on ,  mi t t l e r e  Au s a t emk o nz e n t r a t i on  f ü r  S a ue r s to f f  r e -
s p ek t iv e  Ko h l e nd i ox id ) ,  d as  Au s a t em vo lu me n  (V E ) ,  d i e  At em f r eq u enz  
( BF) ,  d i e  T emp e r a tu r  u nd  d e n  Lu f t d ruc k .  
D e r  P ro ba nd  a tm et  ü b e r  e i n  Y - V en t i l  U m ge bu n gs l u f t  e i n  ( o f f en e  Sp i -
r o me t r i e ) .  D i e  A us a t e ml u f t  ge l a n gt  ü b e r  e in e n  c a .  1 ,5  m  l an gen  
Fa l t e ns c h l au c h  z um  P n eu mot a c ho gr ap h en  un d  we i t e r  zu m  FE - Mis c h -
b e u t e l .  D as  ü b er  d e n  P n eu mot a c ho gr a p h en  ge w o nn e ne  S i gn a l  wi r d  
v om  D ru c kw a nd l e r  i n  e in  e l ek t r i s c he s  S i gna l  um ge w an d e l t .  D i es es  
S i gn a l  i s t  p ro po r t i o n a l  z u r  S t röm un gs ge s c hw in d i gk e i t  de r  ex s p i r i e r -
t e n  Lu f t  u nd  wi r d  e l e k t ro n i s c h  z um  V o lum e n  in t e g r i e r t  ( A us a t e mv o -
l um en  V E ) .  
M e ss w e r t e :  BF =  At em f r eq u enz  
                 V E  =  At em mi nu t e nv o l um en  
 
D i e  i m  h a l bo f f en en  FE - Mis c hb e u t e l  ge s a mm el t e  A us a t em lu f t  w i r d  i n  
d e n  ge t r e nn te n  Me s s ge r ä t en  f ü r  S aue r s t o f f  ( O 2 )  u nd  K o h l en d i ox id  
( C O 2 )  k on t in u i e r l i ch  an a l ys i e r t .  
M e ss w e r t e :  F E O 2  =  O 2 - A n t e i l  d e r  gem is c h t en  ex sp i r i e r t en  Lu f t  
                 F E C O 2  =  CO 2 - An t e i l  d e r  ge mi s ch te n  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  
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E in  Su bs ys t e m  e r mö g l i c h t  d i e  a u tom a t i s c h e  Er fa s su n g  d e r  
e n d ex p i r a t o r i s ch e n  C O 2 - Ko nz e n t r a t i on  ( F E T C O 2 :  f r a c t i o n  e nd  t i d a l  
C O 2 ) .  A us  d e n  ge n a nn te n  M es sd a t e n  w er d en  w e i t e re  P ar am e t e r  
e r r e c hn e t :  A t e mz ugv o lu me n  ( V T ) ,  Sa u e r s to f f au f n ahm e ( V O 2 ) ,  CO 2 -
A b ga b e  ( VC O 2 ) ,  end ex s p i r a t o r i s ch e r  O 2 -P ar t i a l d ru ck  (P E T O 2 ) .  
2 . 2 .  B lu tg as ana ly se  
D i e  Bl u t ga s an a l ys e  ( BG A )  i s t  e in  V e r f a h r en  z u r  Be s t i mm un g  g r u nd -
l e ge n de r  K en n größ e n  d es  S ä ur e n - Ba s e n -G le i ch ge wi c h te s  un d  d es  
G a s au s t a us ch e s .  De r  G es a mt e f f e k t  d e r  A tmu n g  kom mt  in  d e r  j e w e i l i -
ge n  H öh e  d e r  a r t e r i e l l en  O 2 -  un d  C O 2 - P a r t i a l d ru c ke  ( pO 2 ,  pC O 2 )  z um 
A u sd ru c k .  Di es e  W e r t e  l i e f e rn  e i n en  g l o b a l en  M aßs t ab  fü r  d i e  Beu r -
t e i l u n g  d e r  Lu n ge n f u nk t io n . 1 0 2  
Fo l ge nd e  G r öß e n  we r d e n  s im ul t a n  ge me s s en :  
  pH  =  d e r  n e ga t i v e  d ek a d i sc h e  Lo ga r i t hm us  d e r     
          W as s e r s t o f f i on e nk onz en t ra t i on ;  
  pCO 2  =  d e r  P a r t i a l d ru ck  de s  K oh l e nd i ox id s ;  
  pO 2  =  d e r  P a r t i a ld r u ck  d e s  S a ue r s to f f s .  
 
A u s  pH  u nd  p CO 2  w e r d en  cH CO 3 - ,  d i e  P l asm a b i ka r bo n a t ko nz en t r a t i -
o n ,  BE ,  d i e  Bas e n ab w ei c hu n g  (b a s e  ex c e s s )  d e r  Ex t r az e l l u l a r f l ü s s i g -
k e i t ,  u nd  d a s  S t an da r d b ik a r bo n a t  e r r e ch n e t .  
A u s  p H  u nd  pO 2  k ö nn en  d i e  S au e r s t o f f s ä t t i gun g  d es  H ä mo gl ob i ns  
( s O 2 )  u nd  b e i  be ka n n t em  H b-W e r t  cO 2 ,  d i e  S au e r s to f fk o nz e n t r a t i on  
d e s  Bl u t es ,  e rm i t t e l t  w e rd e n .  D as  h i e r  v e r we nd e te  B lu t ga s a n a l ys e ge -
r ä t  ( Mik r ob lu t ga s an a l ys a t o r  A BL 5 1 0 ,  Fa .  R ad i om et e r  C o p en ha ge n ,  
R a d io m et e r  A/S ,  E md r up v e y 7 2 ,  DK - 2 40 0  K op en h a gen  N V,  D än e -
m a rk )  e r l a ub t e  d i e  d i re k t e  M ess un g  d e r  s O 2  un d  d e r  H äm o glo b in ko n-
z en t r a t i o n  u nd  s omi t  d i e  u nmi t t e l ba r e  Be s t imm un g  d es  Sa u e r s to f f ge -
h a l t e s  d e s  B lu t e s  ( tO 2 ) .  
 
D a  e i n e  A r t e r i e npu n k t i on  mi t  Ko mpl ik a t io ne n  b eh a f t e t  i s t ,  w u rd e n  
B l u t ga s an a l ys e n  (BG A )  au s  h yp e r ä m is i e r t em  K ap i l l a rb lu t  de s  O hr -
l ä pp c he ns  ge w on n en 4 4  u nd  i n  e in em  au to ma t i s c h en  M ik ro b l u t ga s an a -
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l ys a t o r  (A BL 5 1 0  d e r  F i rm a  R a d iom et e r  C o pe nh a ge n ,  R ad iom et e r  
A /S ,  Em d ru pv e y 7 2 ,  DK - 24 00  Ko p enh a ge n  N V,  D än em ar k )  be s t i mmt ,  
d e r  t ä g l i c h  mi t  P u f f e r lö su n g  u nd  K a l ib r i e r un gs ga s en  vo n  ge s c hu l t em 
P e rs on a l  ge e i c h t  wu r d e .  
Be i  s o r g f ä l t i ge r ,  ku ns t ge r e ch t e r  A bn ah m et e ch n i k  i m  h yp e r ä mi s i e r t en  
G e b i e t  en t sp r i c h t  de r  p O 2  au s  a r t e r i a l i s i e r t em  K ap i l l a rb lu t  e t w a  d em 
a r t e r i e l l e n  p O 2 . 4 4  
 
In  u n s e r e r  U n t e r su c hu n gs r e ih e  w u rde n  s o f o r t  n a ch  En tn a hm e  d es  
K a p i l l a rb l u t e s  au s  d e m  mi t  F i n a l gon R -S a lb e  ( Bo eh r i nge r  In ge l h e i m 
P h ar ma  K G,  In ge l h e im  am  R h e in )  hyp e r ä m i s i e r t en  Oh r l ä pp c he n  mi t  
e i n e r  h ep a r i n i s i e r t e n  Mik r ok a p i l l a r e  ( H ä m ac on t )  d as  K ap i l l a r b lu t  im  
M ik r ob l u t ga s an a l ys a t o r  A BL 5 1 0  ( Fa .  R a d i om et e r  C op en h a ge n ,  R a-
d io me t e r  A/S ,  Em dr u pv e y 7 2 ,  D K -2 400  Ko p en h a ge n  N V,  D ä n em a rk )  
a n a l ys i e r t  u nd  d as  E r ge b n i s  mi t  H i l f e  e i n es  e i n ge ba u t e n  D r u ck e r s  d o -
k um e n t i e r t .  
2 . 3 .  E l ek t rok a rd i og r aph i e  
In  a l l e n  Ph as e n  de s  V er su c h ab l a u fes  wu r d en  mi t  e i ne m  6 - K an a l -  
E K G - Ge r ä t ,  C a rd io s c r ip t  Un i v e r s a l  C U  12 - N  ( M ad a e us  S ch w arz e r  
M e d iz i n t e ch n i k  Gm b H  & C O. K G,  Bä r m an ns t r .  3 8 ,  8 120 7  M ün c h en ) ,  
d i e  Ex t r emi t ä t en ab l e i t un ge n  n ac h  E in th ov e n  ( I ,  I I ,  I I I )  u n d  d i e  
Br u s t w an d ab le i t u nge n  V 2 ,  V 4  u nd  V 6  r e g i s t r i e r t .  D a s  k o n t i nu i e r l i ch  
m i t ge s ch r i e be n e  EK G  ga b  A us ku n f t  ü b e r  d i e  He rz f r equ e nz ,  Rh yt h -
m us s tö r un ge n  u nd  K a mm e r en d t e i l v e r än d e ru n ge n .  
2 . 4 .  B lu td ru ck me ss ung  
D i e  M e ss un g  d e s  Bl u t d r u ck e s  e r f o l g t e  s p h ygm o m an om et r i s ch  n i ch t in -
v a s i v  n a ch  d e r  i nd i re k t e n  M et ho de  v o n  R iv a -R o cc i  (S t a uu n gsm an -
s c h e t t e )  u nd  K or o tk o f f  ( A r t e r i e n ge r äu s ch ) . 1 2 1  D i e  c a .  1 2  cm  b r e i t e  
M a ns c h e t t e  w u rd e  a m  O b e r a r m i n  H e rz h öh e  am  h a l b l i e ge n d en  P a t i e n -
t e n  a n ge l e g t .  D i e  M e ss e r ge bn i s s e  wur d e n  in  d e r  E i nh e i t  mm H g a n ge -
ge b e n .  
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S t a t i s t i s c h  a us ge we r t e t  w u rd e n  d i e  Bl u t d r u ck w e r t e  i n  Ru h e ,  b e i  m a -
x im al e r  Be l as t un g ,  3  M in u t e n  u nd  8  M in u t en  n a c h  m ax im al e r  Be l as -
t un g .  
2 . 5 .  Lung enf u nkt io nsd i ag no s t ik  
D i e  Lu n ge n f un k t i on sd i a gno s t i k  w u rd e  m i t  d e m  M as t e r La b  Bo d y P r o  
d e r  F i rm a  J a e ge r ,  E r i ch  J a e ge r  G MbH ,  Le i b n iz s t r a s s e  7 ,  97 20 4  H öc h -
b e r g ,  im  Lu n ge n f un k t io ns l a bo r  de s  Ze n t r um s  fü r  In n e r e  M e d iz i n  an  
d e r  J u s tu s - Li e b i g -U n iv e r s i t ä t  G i es s en  d u r c h ge fü h r t .  Da s  M as t e r La b  
Bo d y P r o  i s t  e in  Un iv e r s a l - Lu n ge n f un k t i on sm es sp l a t z  mi t  d em 
S c hw e rp un k t  d e r  bo d yp l e t h ys m o gr a p h i s ch en  Be s t imm ung  d e s  A t em -
w e gs w id e rs t a nd e s  u n d  d es  i n t r a t ho ra k a l e n  Ga sv o l um en s .  W ei t e re  
S t a nd a r dm es sp ro gr a mm e  s in d  d i e  Sp i rom e t r i e ,  d a s  F lu s s - Vo lum e n 
u n d  d i e  C O - Di f fus io ns m ess un g  d e r  Lu n ge n .  
 
Fo l ge nd e  P a ra m et e r  w ur d en  e r ho b en :  
 
FE V 1:  E in se ku nd e na u s a tm un gs k ap az i t ä t ,  T i f f en e au - T es t  −  Vo l um e n ,    
          da s  n a ch  m ax im al e r  In s p i r a t i on  i n  1  S ek un d e  max im al  au s ge -  
          a tm e t  w e rd en  ka nn  
 
V C:  V i t a l k ap az i t ä t  −  Vo l um e n ,  d as  n ac h  m ax im al e r  In s p i r a t i on  m ax i -  
       m a l  a us ge a tm et  we r d en  k a nn  
 
T LC :  t o t a l e  Lu n ge nk a p az i t ä t  −  i n t r ap u l mo na l es  Lu f tv o l um e n  n ac h   
        m ax im al e r  In s p i r a t i on  
 
R V:  R es id ua lv o l ume n :  i n t r ap u l mo na l es  Lu f t vo l um e n  na ch  m ax im al e r   
      Ex sp i r a t i o n  
 
R :  At em w e gsw id e rs t an d  
 
D LC O c :  C O T r an s fe r f a k t o r ,  k o r r i g i e r t  a u f  d i e  a k t ue l l e  Hb - K on -  
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z en t r a t i o n .  Be i  d e r  Be s t i mm un g  d e s  Tr a n s f e r f ak to r s  w i rd  d i e  
M e n ge  e i ne s  G a s es  ge m e ss e n ,  d i e  p r o  Mi nu t e  a us  d e n  Al v e-
o l en  i n  d a s  B lu t  ge l a n gt  u nd  ch e mis c h  a n  d as  H ä mo glo b in  
            ge bu nd e n  w i rd . 2 2  
2 . 6 .  R e ch tsh e r zk a th e t e run t er su chung  
D i e  R e ch th e rz k a t h e t e ru n t e r s u ch un g  w ur d e  be i  f a s t  a l l e n  Pa t i e n t e n  mi t  
p u l mo na l e r  H yp e r to n i e  i n f o l ge  e in e r  Lu n ge n f i b ro s e ,  b e i  P a t i e n t e n  mi t  
p r im ä re r  p u l mo na le r  H yp e r t on i e  u nd  b e i  P a t i e n t en  m i t  c h ro n i s c h  
t h rom bo e mb ol i sc h er  pu lmo n a l e r  H yp e r t on i e  d u r ch ge f üh r t .  
S i e  d i e n t e  d e r  Ü b er p r ü f un g  d e s  D ru c k-  u n d  W id e r s t an dve r h a l t ens  d e r  
Lu n ge n ge f ä ß e .  
D i e  P a t i en t e n  w urd e n  vo r  j ed e r  K a th e t e r un t e r su c hu n g  ü b e r  de n  A b-
l a u f  un d  d i e  R i s ike n  a u f gek l ä r t  u nd  ga b e n  Ih r  s c h r i f t l i c h e s  E in ve r -
s t än dn i s  a b .  S t an de n  d i e  P a t i e n t e n  un t e r  e i ne r  a n t ik o a gu l a t i v en  T h e-
r a p i e  mi t  M ar c um ar ®  wu r d e  d i e s e  min d es t e ns  4  T a ge  v o r  d e r  Te s t un g  
a b ge s e t z t .  
E s  wu r d e  mi t t e l s  de r  S e l d in ge r - T e ch n i k  e i n  K a th e t e r  ( Le a d e r  C a t h ® ,  
Fa .  V ygo n ,  E c ou en ,  F r an k r e i ch )  i n  d i e  A r t e r i a  f em o r a l i s  z u r  „ on l i -
n e “ -R e g i s t r i e r un g  d e s  s ys t e mis c h en  D r u ck e s  (S AP)  u nd  z u r  A bn a hm e 
v o n  Bl u t p r ob e n  e in ge f ü h r t  un d  an  de n  Ü b e rw a c hu n gs mo ni to r  a n ge -
s c h l os s e n .  An s ch l i e ß e nd  wu r de  üb e r  e in e  m i t  H i l f e  de r  Se ld in ge r -
T e c hn ik  i n  d i e  V e na  j u gu l a r i s  e i n ge f üh r t e  S ch l eu se  d e r  G r ö ße  8 F  e i n  
m i t  e in e r  F i b e ro p t i k  v e r s e h en e r  E d wa r d s  Sw a n -G a nz - Ka t h e t e r  ( T yp  
9 5  F  75 4H  7 ,5 F ,  Fa .  Bax t e r ,  US A )  in  d i e  A r t e r i a  p u lm on a l i s  p l az i e r t  
u n d  v i a  e i ne s  D ru ck a u fn e hm e rs  ( Fa .  B r a u n ,  M el su n ge n)  a n  d e n  Üb e r -
w a c h un gsm on i to r  d e r  In t e ns ivs t a t i on  a l s  a u ch  an  e in e n  C ar d i a c -
O u tp u t -Co mp ut e r  (Ba x t e r  Ex p lo r e r® )  d e r  Fa .  E dw a rd s  a nge s c h l os s en .  
D a mi t  w a r  e s  e in e r s e i t s  m ö g l i ch ,  m i t t e l s  d e r  Th e rm od i l u t i o ns t e c hn i k ,  
d a s  H e rz z e i t vo lume n  (C O ) 1 9  z u  b es t im me n ,  a nd e r e r s e i t s  ko nn t e  m i t  
H i l f e  d e r  „ o n l i n e“ -R e g i s t r i e r un g  d es  p u l mo na l en  Dr u ck es  (P AP )  un d  
d e r  Be s t i mmu n g  d es  p u lm on a l a r t e r i e l l e n  V e rs c h l uß dr u cke s  ( „ W ed ge “ -
D r u ck ,  P AW P )  de r  p u l mo na l e  Ge f ä ßw id e r s t an d  (P VR )  b e re c h n e t  w e r -
d e n .  Di e  Th e rm od i l u t i on s t e ch n i k  w u rd e  mi t t e l s  wi ed e r ho l t e r  m an u e l -
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l e r  In j e k t i on  v on  10  m l  ge k üh l t e r  i so t on i s ch e r  K o ch s a l z l ös un g  un te r  
V e r w e nd un g  e in e r  1 0  ml - In j e k t io ns sp r i t z e  du r ch ge f üh r t .  D i e  T em p e -
r a tu r  d es  In j e k t a tvo lu me ns  ( 10 –1 5° C)  w u r d e  j e w e i l s  d u rc h  d en  Bax -
t e r -Co mp ut e r  mi t t e l s  e in e s  S ens o rs  un mi t t e lb a r  v o r  d em S w an - G anz -
K a th e t e r  gem e ss e n .  Üb e r  e in e n  T emp e r a t u r f üh l e r  an  de r  S p i t z e  d e s  
S w an - G anz - Ka th e t e r s  wu rd e  de r  v om  H erz z e i tv o lu m en  a bh än g i ge  
T e mp e r a t u r v e r l au f  d e s  B lu t e s  i n  de r  A r t e r i a  p u l mo na l i s  ge m es s en ,  
v om  Bax t e r - Com put e r  ü b er  d i e  Ze i t  i n t e g r i e r t  un d  d as  H e rz z e i tv o lu -
m e n  k a l ku l i e r t .  Na c h  An b r i n gen  e in e s  F i n ge r -C l i ps  z u r  „ on l in e “ -
R e g i s t r i e r un g  d e r  ka p i l l ä r en  S au e rs t o f f s ä t t i gun g  ( S a O 2 )  un d  K a l i b r i e -
r u n g  d es  Bax t e r -Co mp ut e r s  f o l g t e  e in e  Ru h ep h as e  z u r  E r ho lu n g  un d  
E n t sp a nn un g  d e s  Pa t i e n t e n .  D an a c h  wu r d en  d i e  h äm od yn a mi s ch e n  Ba -
s i s w e r t e  a u f ge n omm e n  un d  au s  b e id en  K a th e t e r n  B lu t p ro b en  z u r  Be -
s t im mu n g  d e r  s ys t e mi s ch e n  un d  p u lm on a l a r t e r i e l l en  Bl u t ga s e  a b ge -
n om me n .  T e i l w e i s e  w u rd e  d i e  K a th e t e r u n t e r s u ch un g  g l e i c hz e i t i g  mi t  
d e r  S p i ro e r gom et r i e  d u r c h ge fü h r t .  In  d i e s em  Fa l l  wu rde  d as  H erz -
z e i t vo lum e n  au s  d e r  a r t e r i o - v en ös e n  Sa u e r s to f fd i f f e r enz  u n d  d e r  ko n-
t i n u i e r l i c h  b e s t imm te n  O 2 -A u fn ah m e b e r e c hn e t  ( F i ck ` sc h e s  P r i nz ip )  
m i t  H ZV  =  V O 2 / AvD O 2 .  
Fa l l s  d i e  P a t i en t e n  i n  d e r  B l u t ga s an a lys e  e i n e  s c hw e r e  a r t e r i e l l e  H y-
p ox i e  au f wi e se n  ( a r t e r i e l l e r  p O 2    6 5  m mH g) ,  w ur d e  a us re i c he nd  v i e l  
S a ue r s to f f  w ä hr e nd  d e r  ko mp le t t en  T e s t un g  z u ge f ü hr t ,  u m  d en  p O 2  
m ö g l i ch s t  üb e r  6 5  m mH g z u  h a l t e n .  
W ei t e r e  Be r ec hn unge n  u nd  d i e  A us w er t un g  d e r  E r ge bn i s s e  wu r d en  im  
A n s ch l uß  an  d i e  Un t e r s u ch un g  du r c h gef ü h r t .  
 
Fo l ge nd e  G r öß e n  wu r d en  mi t t e l s  d e s  Re c h t sh e rz ka th e t e r s  b e s t i mmt :  
 
mP AP :  m i t t l e r e r  pu l mo na l -a r t e r i e l l e r  D r u ck  i n  mm H g 
H M V:  H e rz m in u t env o l um en  i n  l /m i n  
C VP:  z en t r a l  v e nö se r  D ru c k  i n  mm H g 
mS AP :  m i t t l e r e r  s ys t emi sc h  a r t e r i e l l e r  D r uc k  in  mm H g 
S VR:  s ys t e mis c h  va s ku lä r e r  W id e rs t an d  in  d yn * s * cm - 5  
S a O2 :  a r t e r i e l l e  S au e r s to f f s ä t t i gu n g  in  %  
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S vO 2:  v e nös e  S au er s to f f s ä t t i gun g  in  %  
C I:  C a rd i a c  In d ex  in  l /m i n /m 2  
 
D e r  P VR w u rd e  f o lge n d e rm a ß en  b e r e ch n e t :   
 
P VR  =  (mP AP -P AW P ) / HM V* 80  i n  d yn  
2 . 7 .  Auf g ez e i chn ete  M e ss gr öß en  und  b e r e chn e t e  Gr öß en   
2 . 7 . 1 .  Sp i ro e r go me t r i e  
Fo l ge nd e  In d i z es  an  de n  e inz e l n en  P ara m et e r n  wu r de n  f e s t ge l e g t :  
   r u h e  =  In d ex  f ü r  Ru h e w er t e  
   m a x  =  In d ex  f ü r  Max im al w e r t e  b e i  m ax im al e r  Be l as t un g  
   3  m i n  =  In d ex  f ü r  W e r t e  3  Min u t e n  na c h  m ax im al e r  Be la s tu n g  
  8  m i n  =  In d ex  fü r  W e r t e  8  Min u t e n  na c h  m ax im al e r  Be la s tu n g  
2 . 7 . 1 . 1 .  L e i s tun g  (W R = w o rk  ra t e )  
D i e  i n  g l e i ch b l e i ben d  g r oß e n  S t u f e n  ge s t e i ge r t e  A rb e i t  au f  d em  Fa hr -
r a d e r gom et e r  w u rde  i n  W at t  (W )  a n ge ge b e n .  Di e  m ax im al  e r r e i ch t e  
Le i s t un g  e in es  P a t i e n t en  b e i  A bb r u ch  d e r  A us b e l as tu n g  wa r  W R m a x .  
2 . 7 . 1 . 2 .  H e rzf r eque n z  (H R )  
D i e  H e rz f r eq ue nz  w u r de  i n  P u l s /mi n  a n ge ge b e n .  S t a t i s t i s c h  aus ge w e r -
t e t  wu r d en  HR  in  R uh e ,  b e i  m ax im ale r  Be l as t un g ,  3min  un d  8  mi n  
n a c h  Be l as t un g .   
2 . 7 . 1 . 3 .  Sau e rs t o f fa u f nah me  ( VO 2 )  
D i e  k on t in u i e r l i c h  a u f gez e i c hn e t e  S au e r s to f f au f n ahm e  w u r de  i n  d e r  
E in h e i t  l /m i n  a n gege b e n .  S t a t i s t i s ch  a u s ge w e r t e t  wu rd en  V O 2  i n  Ru -
h e ,  b e i  m ax im al e r  Be l a s tu n g ,  3  mi n  un d  8  mi n  na c h  Be l as tu n g .  
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2 . 7 . 1 . 4 .  A t e mf r eq ue n z  (B F) ,  At e mz e i tv o lu me n  (V E ) ,  A temz u g vo lu -
me n  ( VT ) ,  end ex sp i r a t o r i sc he  CO 2 - Ko n ze nt r a t ion  ( F E T -
C O 2 ) ,  C O 2 - An t e i l  d e r  g e mis ch t en  exs p i r i e r te n  Luf t  ( F E -
C O 2 )  
D i e  A tmu n gs re gu l a t i o n  d i en t  i n  e r s t e r  Li n i e  d e r  A np a ssu n g  d e r  At -
m un g  a n  d i e  S to f fw e c hs e lb e dü r fn i s s e  d e s  Kö r pe r s .  Be i  e r h öh te m  S au -
e r s t o f fb ed a r f  s t e i g t  d a s  A t emz e i t vo lum e n  ( V E )  a n .  D i e  Sa u e r s to f f au f -
n a hm e  ( V O 2 )  k an n  d a b e i  vo n  c a .  3 00  m l /m in  in  Ru he  au f  3 -6  l /m in  
a n w a ch s en . 1 0 2  
A l l ge m ei n  g i l t ,  d as s  s i c h  d i e  v en t i l a to r i s ch e n  M e ssp a r am et e r  a u f  d i e  
A u s a t em ph as e  b ez i e h e n .  
D i e  Be lü f t un g  d e r  Lu n ge  i s t  a b h än g i g  v o n  d e r  At em f r eq ue nz  ( BF)  u n d  
d e m At emz u gvo lume n  (V T ) ,  d e f i n i e r t  a l s  P r od uk t  
 
V E  =  BF  *  V T  
 
Ü b l i ch e r w ei s e  w i r d  e in e  Ru h e -V E  vo n  c a .  7 , 5  l /m in  a l s  „ n o rm al “  an -
ge s e h e n . 1 0 3  D i e  b e i d en  G rö ß en  BF  u n d  V T  k ön n en  in  A b h än g i gk e i t  
v o n  d e r  äu ß e re n  kö r p e r l i c h en  Be l as t un g  i n  w e i t e n  G r e nz e n  v a r i i e r en .  
E n t s ch e i d en d  fü r  d i e  A tmu n gs ef f e k t i v i t ä t  i s t  a l l e rd i n gs  n i ch t  d i e  G e-
s a mtv e n t i l a t i on ,  s on d e rn  d e r  An te i l  de r  e i n ge a t me t en  Lu f t ,  d e r  i n  d i e  
A l ve o l e n  ge l an g t ,  bz w .  au s  d en  A lv eo l en  a us ge a tm et  w i r d :  a l v eo l ä r e  
V e n t i l a t i on  ( V A ) .  D e r  A n t e i l  d e r  V E ,  d e r  n i ch t  a us  d e n  Alv e o l en  
s t ammt ,  w i r d  a l s  T o t r a umv e n t i l a t i on  ( V D )  bez e i c hn e t .  E s  g i l t  d i e  
Be z i e hu n g:  
 
V E  =  V A  +  V D  
 
Be i  ge s un d en  P er so n en  b e t r ä g t  de r  An t e i l  d e r  V A  i n   Ru h e  c a .  7 0  %,  
d e r  A n t e i l  d e r  V D  ca .  3 0  %  d e r  V E . 7 , 1 0 2  
D i e  To t r a um ve n t i l a t i on  ( V D )  k a nn  na c h  d e r  Boh r ` s c h en  Fo rm e l  b e -
s t im mt  w e rd e n .  
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V D        F E T CO 2 - F E C O 2  
 - - - -  =  - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - -  
                                  V E             F E T C O 2  
 
D e r  s o  b e r e ch ne t e  T o t r a um wi r d  a l s  fu n k t i on e l l e r  T o t r aum  b ez e i c hn e t  
u n d  ü b e rs t e i g t  d e n  a n a to mis c h en  T o t r a um ,  d e r  c a .  1 50- 2 00  ml  b e -
t r ä g t ,  u m a l v eo l ä r e  A r e a l e  mi t  u nv o l l s t ä nd i ge m  G a s au s t au s ch . 1 0 2  
 
F E T C O 2 ,  d i e  a l ve o lä r e  C O 2 - K onz en t r a t i o n  d e r  ex sp i r i e r t e n  A te ml uf t ,  
s t eh t  ge mä ß  f o l ge nd e r  Bez i eh un g  mi t  p CO 2  i n  Zu sa mm enh a n g :  
 
               pC O 2  
F E T C O 2   =  - - - - - - - - - - - -  
                p B-p H 2 O  
 
d a r a us  e r f o l g t  du r ch  Um fo rm un g  
 
p CO 2  =  F E T C O 2  *  (p B- p H 2 O )  
 
D a b e i  b e t r ä g t  de r  m i t t l e r e  Ba r om et e rd r u ck  a u f  M e e r es hö h e  (p B)  7 60  
m mH g.  Di e  W a ss e r d am p fs ä t t i gun g  be i  3 7°C  (p H 2 O)  be t r ä g t  un t e r  
BT PS - Bed in gu n ge n  4 7  m mH g. 1 0 2  
 
F E T C O 2  i s t  a bh ä n g ig  v o n  d en  s to f f w e ch s e l ab h än g i ge n  W er t en  f ü r  d ie  
C O 2 -A b ga b e  ( VC O 2 )  un d  vom  Au sma ß  d e r  a lv e o l ä r en  V e n t i l a t i o n  
( V A )  n a ch  d e r  Gl e i c h un g  
 
 
                                                    VC O 2  
F E T C O 2  =  - - - - - - - -  
                                                      V A  
 
F E T C O 2  l i e g t  i n  Ru h e  u n t e r  STP D - Be d in gu n ge n  b e i  0 ,0 5 6  od e r  5 ,6  
V o l .  % . 5 0  
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D a s  A t emz u gv o l um e n  ( V T)  s e t z t  s i c h  a us  e in e m To t r a um vo lu me n 
( V D )  un d  e in em  a lv e o l ä r en  V o l um en  ( V A )  z us am m en .  No r ma l e r w e i s e  
w i rd  e i n  R uh e -A t emz u gvo l um e n  v on  c a .  0 , 5  l  a l s  „ no rma l “  an ge s e he n .  
E in  unz u r e i ch e nd er  A n s t i e g  v on  VT  u n t e r  Be l a s t un g  we i s t  au f  e i n e  
r e s p i r a to r i s ch e  S t ö r u n g  (R es t r i k t i o n )  o d e r  a u f  e i n e  ge s tö r t e  At em r e -
gu l a t i o n  h in .  Es  r es u l t i e r t  e i n  r e l a t i v e r  A n s t i e g  d e r  T o t r au mv e n t i l a t i -
o n .  Be i  A rb e i t  w i rd  p r im ä r  d as  At emz u gv o l um en ,  e r s t  na c h r an g i g  d i e  
A t em f r eq u enz  e r höh t .  
 
D i e  At em f r eq u enz  ( BF)  i s t  e in  gu t es  M a ß  f ü r  d i e  Au sbe l as tu n g  d es  
k a r d io - pu lmo n a l en  S ys t e ms  u nd  d i e  A u sn u tz u n g  d e r  r e s p i r a t o r i s c he n  
R e se r v e .  D ie  n o rma l e  V a r i a t i o ns b r e i t e  d e r  A t em f r eq u enz  l i e g t  i n  R u -
h e  b e i  1 0 -1 8 /m in . 1 0 2  So  s t e i ge r n  Lu nge n k r a nk e  j e  n a c h  A u sm aß  de r  
E r k r an ku n g  s c ho n  in  Ru he  d i e  At em f re q u enz ,  d i e  un t e r  Be l a s tu n g  so -
ga r  W e r t e  v on  >  60 / min  an n ehm e n  k ann .  
2 . 7 . 1 . 5 .  R e sp i ra t or i sc he r  Qu o t i en t  (R Q )  
D e r  R Q  i s t  de f in i e r t  a l s  Ve r h ä l t n i s  vo n  C O 2 - Ab ga b e  (VC O 2 )  z u  O 2 -
A u f na hm e  ( V O 2 ) ,  ex p e r im e n t e l l  a u ß erh a lb  d es  K ö rp e rs  un d  un t e r  p h y-
s ik a l i s ch e n  S t an d ar d b ed i n gu n gen  (STP D -s t a nd a rd  t em p er a tu r e ,  p re s -
s u r e ,  d r y)  b e s t im mt .  
 
E s  g i l t :  
                                                              
                                                  VC O 2  
R Q =  - - - - - - - - -  
                                                   VO 2  
                                                   
2 . 7 . 1 . 6 .  A t e mäq uiva l en te  f ü r  O 2  (EQO 2 )  und  CO 2  ( EQ CO 2 )  
D i e  At em ä q i va l en t e  b e s ch r e i b en ,  wi ev i e l  Li t e r  v en t i l i e r t  w e r d e n  m üs -
s e n ,  u m e i n en  Li t e r  O 2  a u fz u n ehm e n  bz w.  e in e n  Li t e r  CO 2  a bz u ge b en .   
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2 . 7 . 2 .  B lu tg as an a ly s e  
St a t i s t i s c h  au s ge we r t e t  w u rd en  d e r  pO 2 ,  pC O 2  un d  BE  i n  R uh e ,  d i e  
e n t s p r e c h en de n  P a ra m et e r  be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  so wie  3  Mi nu t e n  
u n d  8  Mi nu t e n  na ch  m ax im al e r  Be l a s tu n g .  Fü r  p O 2  un d  p CO 2  w u rd en  
d i e  j e w e i l i ge n  D i f f e r e nz en  z wi s ch en  R uh e  un d  m ax im ale r  Be l a s tu n g  
a u s ge w e r t e t .  
D e r  a r t e r i e l l e  S au er s to f fp a r t i a ld ru c k  u n d  d e r  a r t e r i e l l e  K o h l en d i ox id -
p a r t i a ld r u ck  s p i e ge l n  d e n  G es a mt e f f e k t  d e r  At mu n g  wi ede r .  W i e  v i e l e  
b io lo g i s c h e  G rö ße n ,  w e i s e n  au c h  d i e  a r t e r i e l l e n  B lu t gas e  V a r i a t i on e n  
a u f .  E s  f i n d e t  s i ch  e i n e  s ys t em a t i s c h e  A b h än g i gk e i t  vo m  Le b e n s a l t e r .  
W äh r en d  de r  a r t e r i e l l e  O 2 -P a r t i a l d ru ck  b e i  ge s un de n  J u ge n d l i c h en  im  
M i t t e l  9 0  mm H g be t r ä g t ,  f i nd e t  m an  b e i  4 0 - j äh r i ge n  W er t e  80  m mH g 
u n d  b e i  70 - j ä h r i gen  70  mm H g.  D i es e  A bn a hm e d es  O 2 -P a r t i a ld ru c k es  
i s t  w a h rs ch e in l i ch  a u f  d i e  im  Al t e r  z un e hm en d e  Ve r t e i l un gs un -
g l e i ch m äß i gk e i t en  i n  d e r  Lu n ge  z u rüc kz u fü hr e n .  De r  a r t e r i e l l e  C O 2 -
P a r t i a ld ru c k ,  de r  be i  J u ge nd l i ch e n  e tw a  40  m m H g b e t r äg t ,  ve r ä nd e r t  
s i ch  d a ge ge n  mi t  de m  A l t e r  nu r  w e n i g . 1 0 3  
D i e  A lv eo lo - a r t e r i e l l e  S a ue r s to f f d i f fe r e nz  i s t  o f t  s eh r  n ü t z l i ch ,  um 
d e n  Gr a d  d e s  V en t i l a t i o n -P er f us i ons - Mis sv e rh ä l tn i s se s  bz w .  e in e r  
s on s t i ge n  G a sa us t au s ch s t ö r un g  z u  b es t im me n .  D i es e r  Pa r a m et e r  ha t  
d e n  V o r t e i l ,  d a s s  e r  w e n i ge r  s e ns i t i v  a u f  V er ä nd e r un ge n  d e r  Ve n t i l a -
t i o n  de s  Pa t i en t en  re a g i e r t  a l s  d e r  a r t e r i e l l e  p O 2  a l l e i n e . 1 1 8  
2 . 7 . 3 .  B e re ch ne t e  Gr ö ß en  aus  Sp i r o er g o me t r i e  und  B lu t g as ana ly se  
 
A r t e r i e l l e  C O 2 - F r ak t i on :  
 
 
                                                   pC O 2  [ m mH g]  
Fa C O 2  = 10 0  *  - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - -  
                                         Lu f t d ru ck  [ mm H g] - 47  mm Hg 
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w o b e i  im  N en n e r  d e r  G es am td ru c k  d e r  i m  Bl u t  ge l ös t e n  G a s e  e r -
s c h e in t ,  d e r  Lu f t d ru c k  a bz ü g l i ch  d e s  W as s e r d am pf d ru c ke s  i n  d e n  Al -
v e o l e n  (4 7mm H g) .  
 
Fu n k t i on e l l  a l v eo l ä r e  V en t i l a t i o n :  
 
                                                  F E C O 2  
f k t  a l v  V E  =  - - - - - - - - - - - - -  *  V E  
                                                                
F E T C O 2  
 
D i es e r  Fo rm el  l i e g t  d i e  Ü b e r l e gun g  z u gr u nd e ,  da s s  d a s  ex sp i r a to r i -
s c h e  VC O 2  au s s ch l i e ß l i c h  au s  d em  a l v eo l ä r en  T e i l  de r  A t em we ge  
s t ammt  mi t  VC O 2  =  V E * F E C O 2  =  V A * F A C O 2 ,  wo b e i  F A C O 2  =  a lv e o l ä re  
C O 2 - Fr a k t i on .  W enn  d i es e  m i t  d e r  end ex s p i r a t o r i s ch e n  C O 2 - Fr a k t i on  
( F E T CO 2 )  g l e i c h gese t z t  w i r d ,  d a nn  wi rd  V A  a l s  „ f un k t i one l l e  a lv e o l ä -
r e  V en t i l a t i o n “  bez e i c hn e t .  
 
E f f e k t i v  a l v eo lä r e  V e n t i l a t i on :  
 
                                                  F E C O 2  
e f f  a l v  V E  =  - - - - - - - - - - - -  *  V E  
                                                                 
FaC O 2  
 
H i e r  wi rd  d i e  a l v eo l ä r e  CO 2 - F r ak t io n  m i t  de r  s ys t e mi s ch  a r t e r i e l l en  
C O 2 - Fr a k t i on  g l e i ch ge s e t z t .  D i e  s o  e r r e c h ne t e  V A  w i rd  a l s  „ e f fe k t iv e  
a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n “  b ez e i ch n e t .  
 
Fu n k t i on e l l e r  T o t r au m:  
 
                                                          F E CO 2  
f k t  V D =  V T *  ( 1 -    - - - - - - - - - - -    )  
                                                          F E T C O 2  
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D i es e r  Zus a mm en ha n g  e r g i b t  s i ch  a us  V T  =  V D  +  V A  m i t  V T  =  At em -
z u gv o l um en ,  V D  =  T o t r a um ,  V A  =  Al v eo l a r r au m.  W i r d  z u r  Be r e c h -
n u n g  v on  V A  d i e  e n d ex sp i r a t o r i s c h e  CO 2 - F r ak t io n  v e rw e n d e t  ( F E T -
C O 2 ) ,  s o  e r re c hn e t  s i ch  d e r  „ f un k t i on e l l e  To t r a um “.  
 
E f f e k t i v e r  T o t r au m:  
 
                                                         F E C O 2   
e f f  VD  =  V T *  (1 -    - - - - - - - - - - - -    )  
                                                         FaCO 2  
 
E s  ge l t en  d i e  g l e i ch e n  Ü b e r l e gun ge n  w i e  b e i  de r  v o r au sge h e n d en  For -
m el .  Fü r  d i e  Be r e ch n un g  v on  V A  w i rd  a l l e rd in gs  d i e  a r t e r i e l l e  C O 2 -
F r a k t io n  v e r w en de t .  E n t sp r e ch e nd  e r r e c hn e t  s i c h  d e r  „ e f f e k t i v e  
T o t r a um “.  
 
Fu n k t i on e l l e r  T o t r au m/ VT :  
 
                        
                                                 fk t  V D  
f k t  V D/ VT  =  - - - - - - - - - - - -  *  1 00  
                                                    VT  
 
E f f e k t i v e r  T o t r au m/ V T:  
 
                                                  e f f  V D  
e f f  VD /V T  =  - - - - - - - - - - - -  *  1 00  
                                                    VT  
 
A l ve o l o -a r t e r i e l l e  S a ue r s to f f d i f f e r e nz :  
 
                              A a D O2  =  P E T O 2  -  p O 2  
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P E T O 2  en t s p r i ch t  de m  s p i r oe r go me t r i s c h  e r mi t t e l t en  e nd ex s p i r a t o r i -
s c h en  Sa u e rs t o f f p a r t i a ld ru c k  un d  p O 2  d e m  a r t e r i e l l e n  S a ue r s t o f fp a r t i -
a l d r u ck  au s  d e r  Bl u t ga s an a l ys e .  
 
E f f e k t i v e r  T o t r au m/ Fun k t i o ne l l e r  To t ra u m:  
 
e f f  VD / fk t  VD  
 
Fü r  f o l ge n d e  P a r am et e r  w u rd e  d i e  D i f f e r e nz  z wi s c h en  max im al e r  Be -
l a s tu n g  u nd  R uh e  be s t imm t :   
 
F E CO 2 :  C O 2 - A n t e i l  d e r  ge mi sc h t e n  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  
 
F E T C O 2 :  e nd ex sp i r a t o r i s c h e  C O 2 -K onz e n t r a t i o n  
 
Fa C O 2 :  a r t e r i e l l e  CO 2 - K onz en t r a t i o n  
 
Fa C O 2 - F E C O 2 :  a r t e r i e l l e  C O 2 - K onz en t ra t i on  -  C O 2 - An t e i l  d e r  ge -
m is ch t en  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  
        
Fa C O 2  -  F E T C O 2 :  a r t e r i e l l e  C O 2 -K onz en t ra t i on  -  en d ex sp i r a to r i s ch e   
                         CO 2 - K onz en t r a t i o n  
 
A u ß er d em  wu r d en  fü r  d en  a r t e r i e l l en  Sa u e r s to f fp a r t i a ld r uc k ,  p O 2 ,  d e n  
a r t e r i e l l e n  K oh le nd iox i dp a r t i a ld ru c k ,  pC O 2 ,  d en  fu nk t io n e l l e n  T o t -
r a um ,  f k t  VD ,  d en  e f f e k t i v en  T o t r aum,  e f f  V D  un d  fü r  d en  Q uo t i en t en  
a u s  e f f ek t iv e n  To t r a um / fu nk t io n e l l e n  T o t r aum ,  e f f  V D/ f k t  V D  d ie  
p r oz en t u a l en  V e r än d e ru n ge n  (d e l t a  % )  b e i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  s t a -
t i s t i s ch  au s ge w e r t e t .   
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Abbildung 1.  Schematische Darstellung der arteriellen und alveolären Kohlendioxidfraktionen. FET-
CO2, endexspiratorische Kohlendioxidfraktion, FECO2, gemischt exspirierte Kohlendioxidfraktion, FACO2, 
alveoläre Kohlendioxidfraktion, FaCO2, arterielle Kohlendioxidfraktion, V/Q, Ventilations-Perfusionsver-
teilung, VCO2, Kohlendioxidabgabe, VA, alveoläre Ventilation, VE, Ventilation, VD Totraumventilation.  
2 . 8 .  L e i s tun gs l i mi t i e r end e  Fa kt o r en  
Le i s t un gs l im i t i e r end e  Fa k t o r en  kö nne n  k a rd i a l e r ,  v en t i l a to r i s ch e r ,  
m e t a bo l i s c h er  un d  k a r d io r e sp i r a t o r i s ch e r  A r t  s e i n .  A uc h  K om bi n a t i o -
n e n  a us  d i e s en  A r t en  s in d  mö g l i ch .  
D i e  m ax im al e  S au er s to f f au fn a hm e  i s t  e i n  M aß s t ab  fü r  d i e  Be l as tb a r -
k e i t  d es  H erz - K r e i s l au f s ys t e ms  u nd  d e r  M us ku l a tu r .  D i e  m ax im ale  
S a ue r s to f f au f n ahme  b e i  ge su n de n  Kon t ro l lp e r s on e n  i s t  a b h än g i g  v on  
A l t e r ,   G e s c h l e ch t ,  K ö r p e r g rö ß e ,  S t a nd  d e r  A k t i v i t ä t  un d  A r t  d e r  Be -
l a s tu n g . 1 1 3  
D i e  h öc hs t e  ku rz f r i s t i g  e r r e i c h t e  Sa ue r s t o f fa u fn a hm e b e i  m ax im al e r  
Be l a s tu n g  b ez e i ch ne t e  Hi l l  (1 92 4) 3 9  a l s  V O 2 m ax .  VO 2 m ax  i s t  d as  z u -
v e r l ä s s i gs t e  K r i t e r i um  z u r  Be u r t e i l un g  d e r  a e r ob en  Le i s tu n gs f äh i g -
k e i t  vo n  H e rz ,  Kr e i s l au f ,  A tm un g  un d  S t o f fw e c hs e l . 4 5  
 
 
Organe 
gut venti-
liert 
schlecht 
ventiliert 
nicht venti-
liert 
shunt 
low V/Q 
normal V/Q 
 
         FETCO2= 3 Vol% 
FACO2=5          FACO2=1 
FaCO2=5 
 Bohr‘sche Formel: 
VCO2 
=FACO2 * VA =FECO2*VE 
mit FACO2=FETCO2 
VA= FECO2*VE/FETCO2 
mit VD = VE - VA 
Berechnung des „funktionellen 
Totraums“.  
Voraussetzung: die Perfusion ist an 
die Ventilation angepaßt 
Bei Lungenembolie: 
VA wird überschätzt, VD wird 
unterschätzt 
aber mit FACO2=FaCO2  
Berechnung des „effektiven 
Totraums“. 
Dieser ist bei Lungenembolie er-
höht, insbesondere bei Arbeit. Die 
Berechnung erlaubt eine Abschät-
zung des Ausmaßes der nicht-
perfundierten Areale 
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D i e  V O 2 m ax  k a nn  n a c h  s t r e n ge n  K r i t e r i e n  nu r  a u f  M ee r e s hö he  b e -
s t im mt  w e rd e n .  H i l l  m i s s t  d i e  max im al e  S au e rs to f f au fn a hm e ,  na c h -
d e m  d i e  P a t i e n t e n  e i n e  P l a t e a up h as e  ( l e v e l l i n g  o f f )  e r r e i c h t  h a b en  b ei  
d e r  d i e  V O 2  n i c h t  w e i t e r  s t e i g t ,  o bw oh l  d i e  Le i s t un g  a n s t e i g t .  In  u n -
s e r e r  U n t e r s u ch ung  w u r d e  b e i  k e i n em  P a t i e n t e n  e in  „ l e v e l l i n g  o f f “  
b e ob a c h t e t .  D e sh a lb  w ur d e  d i e  m ax ima l e  S au e r s to f f au f n ah m e,  d i e  u n -
s e r e  P a t i en t en  e r r e i c h t en ,  a l s  p ea k  V O 2  b ez e i ch n e t .    
E in e  p e a k  V O 2  v on  >  8 5  %  w i rd  a l s  n o r m al  an ge s eh e n .  
E in e  E i ns ch r ä nk ung  d e r  p e ak  V O 2  k an n  v e r sc h i e d en e  Urs a c h en  ha b en  
( s .o . ) .  
 
W i e  i s t  nu n  e i n e  k a r d i a l e  Le i s tu n gs l imi t i e ru n g  z u  e r k en nen?  
D e r  P a r am et e r ,  de r  e i n e  k a rd i a l e  Le i s t un gs l im i t i e ru ng  e r k e nn b ar  
m a c h t ,  i s t  d i e  He rz f r e q ue nz .  Di e  m ax im al e  H erz f r eq u enz  i s t  b e i  M ä n-
n e r n  u nd  F r au e n  g l e i c he n  Al t e r s  p r ak t i s ch  g l e i ch 1 0 2 ,  s i e  i s t  v om  Le -
b e ns a l t e r  ( A )  ab h än g i g  ( n a c h  H o l l m an n :  s t e t i ge  Ab n ah me  v o n  f r üh e s -
t e r  J u gen d  b i s  z um G r e i s en a l t e r )  u nd  b e t r ä g t  b e i  ges und e n  Pe r so n en  
m od i f i z i e r t  n a ch  As t ra nd :  HRm ax  =  18 6 ,2  –  0 ,3 6*  A .  
Be i  e i ne r  f e h l e nde n  k a r d i a l en  Au sb e l as t un g  w ür d e  d i e  m ax im a l e  
H e rz f r eq u enz  d e u t l i c h  u n t e r  d i es e m  W e r t  l i e ge n .  Di e  Pa t i e n t e n  w ür -
d e n  w e n i ge r  a l s  8 5  %  d i es e s  W e r t es  e r r e i ch e n .  
 
W i e  i s t  e i n e  v en t i l a t o r i s c he  Le i s t un gs l imi t i e r un g  z u  e r ken n en?  
E in e  v e n t i l a to r i s che  Le i s t un gs l imi t i e ru n g  k an n  a n  d e r  At em f r eq u enz ,  
d e r  V en t i l a t i o n ,  d em  At emz u gvo lum en  un d  an  de n  a r t e r i e l l e n  Bl u t ga -
s e n  z u  e rk e nn e n  s e in .   
D i e  A te m fr e qu e nz  i s t  e in  gu t e s  Ma ß  fü r  d i e  Au sb e l a s t ung  d e s  k a rd io -  
p u l mo na l en  S ys t ems  un d  d i e  A us nu tz u n g  d e r  r e s p i r a t o r i s c h en  R es e r -
v e .  D i e  n o rm al e  V ar i a t i o nsb r e i t e  d e r  A t em f r eq u enz  l i e g t  i n  R uh e  b e i   
1 0 -1 8 /m in . 1 0 2  D i e  m ax im al e  At em f r equ e nz  l i e g t  u n ab hä ng i g  v o n  Al t e r  
u n d  G e s ch l e c h t  b e i  3 6 /mi n .  Al l e r d i n gs  s t e i ge rn  Lu n ge n kr a n k e  j e  n a ch  
A u sm aß  d er  E rk r an k un g  s ch on  i n  Ruh e  d i e  A t em f re qu enz ,  d i e  un t e r  
Be l a s tu n g  s o ga r  W e r t e  vo n  >  6 0 /m in  an n eh m en  k an n .  
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Ü b l i ch e r w ei s e  wi r d  e i n e  R uh e - V en t i l a t i o n  v on  c a .  7 , 5  l /m in  a l s  „ no r -
m al “  a n ge s eh e n . 1 0 3  D i e  V e n t i l a t i on  i s t  a b h än g i g  v om  A l t e r ,  d e m  G e-
s c h l e ch t  u nd  d em G e w i ch t .  Be i  k ö r p e r l i c h e r  Be l a s tun g  s t e i g t  d i e  
V e n t i l a t i on  a n ,  um b e i  ex t r em e r  Be las tu n g  W e r t e  v on  12 0  l /m in  un d  
m e hr  z u  e r r e i c h en . 1 0 2  
D e r  G e s amt e f f ek t  de r  A tm un g  k o mmt  in  d e r  j e we i l i ge n  Hö h e  d e r  a r t e -
r i e l l e n  O 2 -  u nd  CO 2 -P a r t i a ld r u ck e  z u m A us dr u ck . 1 0 2  D i e  P a r t i a l d ru -
c k e  w e rd e n  p r i m är  d u r ch  d i e  a l v eo lä r e  V e n t i l a t i o n ,  d i e  Lu n ge np e r fu -
s io n  u nd  d i e  D i f f us io ns k ap az i t ä t  b es t i mmt . 1 0 2  D er  Sa u e rs to f fp a r t i a l -
d r u ck  i s t  a l t e r s ab hä n g i g  ( s . o . ) .  D i e  S a ue r s to f f pa r am e te r ,  u n t e r  Be-
r ü c ks i c h t i gu n g  d es  p CO 2 ,  ge b en  in  e r s t e r  Li n i e  A us ku n f t  ü b e r  d i e  A r -
t e r i a l i s i e r un g  d es  B l u t e s  i n  d e r  Lu n g e ,  d i e  vo n  d e r  Lu n ge n f u nk t io n ,  
d e m  O 2 - G eh a l t  d e r  E i na tmu n gs l u f t  u nd  d em  Lu f t d ru c k  ab h än g t .  S t ö -
r u n ge n  d e r  Ar t e r i a l i s i e ru n g  w e rd e n  a m  em p f in d l i c hs t e n  du r c h  d en  
S a ue r s to f f pa r t i a ld ru c k ,  p O 2 ,  e r f a s s t .  
Lu n ge n -  b z w.  A t em w e gs e rk r an ku n gen ,  d i e  v o r wi e ge n d  d a s  Be l ü f -
t un gs - Du r ch b l u t ungs - V e r h ä l t n i s  (D i s t r i bu t io n ) ,  d i e  Di f f u s io n  od e r  
d i e  P e r fu s i on  (R e ch t s - Li n ks -S hu n t )  be e i n t r äc h t i gen ,  f üh r e n  v o rw i e -
ge n d  z u  e i n e r  A bn ah m e  v on  p O 2  oh n e  b e g l e i t en de  Zu n ahm e  vo n  p CO 2  
( P a r t i a l i n su f f i z i e nz  d e r  Lu n ge ) .  E r k ra n ku n ge n  mi t  a lv eo l ä r e r  H yp o -
v e n t i l a t i on  ( Ob s t ruk t i on ,  s p ä t e  S t a d i en  d e r  R e s t r i k t i on )  w e i s e n  n e b en  
d e r  p O 2 -E rn i ed r i gun g  e in e  pC O 2 - Zun ah m e a u f  (G lo b a l i n su f f i z i e nz ) .  
Ü b l i ch e r w ei s e  wi rd  e in  R uh e - At emz u gv o l um en  vo n  c a .  0 ,5  l  a l s  „ no r -
m al “  an ge s e he n .  Da s  At emz u gvo l um en  i s t  ab h än g i g  v om  Al t e r ,  de m 
G e s ch l ec h t  un d  de m  G e wi ch t .  E i n  u nz ur e i c h en d e r  A n s t i e g  d es  
A t emz u gvo l um e ns  u n t e r  Be l as t un g  w e i s t  a u f  e i n e  r es p i r a t o r i s c h e  S t ö -
r u n g  (R es t r i k t i o n )  o d e r  a u f  e i ne  ge s t ö r t e  At e mr e gu l a t i on  h in .  
 
E in e  m et a bo l i s c h e  Le i s t un gs l im i t i e ru ng  k a n n  an h an d  d es  Ba s e  Ex c es s  
e r k a nn t  w e r d en .  Die  Ba s e n a bw ei c hu n g g i b t  im  W e se n t l i ch e n  d i e  Ä n-
d e r un ge n  d e r  me t a bo l i s ch e n  Kom po n en t e  d es  Sä u r e n - Ba s en -
G l e i c h ge wi ch t s  i m  B l u t  wi ed e r .  U n te r  ex t r em e r  k ö rp e r l i c h e r  Be l as -
t un g  w i r d  d i e  Ba s en a b w ei ch un g  h au p t s ä c h l i c h  du r c h  d as  i n  d e r  a r b e i -
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t e nd e n  Mu sk u l a t u r  ge b i l d e t e  u nd  i n  d i e  Z i r ku l a t i on  ab ge ge b e n e  La k -
t a t  b e s t i mmt .   
D e r  R e f e re nz b e r e i ch  i n  R u he  n a c h  T i e t z 1 0 5 ,  M ül l e r -P l a t he 7 7  un d  S i g -
ga r d - A nd e rs e n 9 7  f ü r  d e n  Ba s e  Ex c ess  b e t r ä g t  - 2  b i s  3  m mol / l .  E in  
m a ss i v e r  An s t i e g  d e s  Bas e  Ex c ess  un t e r  Be l as t un g  w ür d e  au f  e i ne  
m et a bo l i s c h e  Le i s tu n gs l imi t i e r un g  e ine n  Hin w ei s  ge b e n .  
2 . 9 .  V /Q M is ma t ch   
2 . 9 . 1 .  S i tua t i on  d er  inho mo g en en  Per f us ion  
Be r e i t s  u n t e r  ph ys io lo g i sc h en  Be d i n gu n ge n  i s t  b e i  de r  Pe r f us io n  e i ne  
In h o m o ge n i t ä t  vo rh a nd e n .  Di es  h a t  u n t e r  an de r em  m i t  d e n  S c hw e r -
k r a f t e i n f l ü s s e n  z u  t un ,  we l ch e  d az u  fü h r en ,  d a s s  d i e  ap i k a l en  Lu n -
ge n a b s ch n i t t e  w en ige r  s t a r k  d u r ch b lu t e t  w er d en ,  a l s  d i e  b a s a l en  Lu n-
ge n a b s ch n i t t e . 2 , 3 , 4 2 , 4 3  
H i nz u  kom mt ,  d as s  s i c h  d i e  l ok a l e  P e r fu s io n  un t e r  phys i o l o gi s ch e n  
Be d in gu n ge n  s e h r  ge n a u  a n  d i e  l o k a l e  V en t i l a t i o n  a n p aß t .  D e r  
z u gr u nd e  l i e gen d e  M e c h an i sm us  i s t  d i e  H yp o x i s c h e  Pu l mo n a l e  V as o -
k o ns t r i k t i on  ( HPV) ,  d i e  z u  e in e r  U n te r d rü ck un g  d e r  P e r f us i on  
s c h l e ch t  v en t i l i e r t e r  Lu n ge n a r e a l e  fü h r t  u nd  d am i t  a u ch  b e i  s ch w er e n  
V e n t i l a t i on s i nh omoge n i t ä t en  n o r ma l e  a r t e r i e l l e  B l u t ga s e  e r m ö g l i ch t .  
A n d er e r se i t s  f üh r t  d i es e r  M e ch a n i sm us  z u  P er f us i on s i nh om o gen i t ä -
t e n ,  d i e  s i ch  no rm al e r w e i s e  n i ch t  na c h t e i l i g  a us wi rk e n ,  ab e r  im  Fa l l e  
e i n es  s t ru k t u re l l  v e r ä nd e r t en  p u l mon a l en  S t ro mb ah n ge b i e t es  ( z . B .  
E mp h ys e m  o d er  Lu n ge n em bol i en )  e in e  pu l mo n a l e  H yp e r to n i e  au s lö -
s e n  o d e r  v e r s t ä r k en  k ön ne n .  W e nn  nun  a u ch  no c h  In h omo ge n i t ä t e n  i n  
d e r  P e r fus io n  a u f t r e t en ,  w e l c h e  a u ch  n i ch t  du r c h  e i n e  i n ho mo ge ne  
V e n t i l a t i on  e r k l ä r t  w e r d e n  k ön n en ,  so  s i nd  s i e  m e i s t  au f  Lu n ge n e m -
b o l i e n  z u rü c k  z u  f ü h r en .  Hi e rb e i  en t s t eh en  A r e a l e  i n  de r  Lu n ge ,  d i e  
n i ch t  m eh r  p e r f un d i e r t  u nd  a nd e r e ,  d i e  ü b e rp e r fu nd i e r t  w e r d en .  D ar -
a u s  en t s t eh t  nu n  e in e  V en t i l a t i o ns -P e r f u s i ons - V e r t e i l un gs s t ö r un g ,  b e i  
d e r  i n  Ar e a l e n  mi t  u n t e rb r o ch e ne r  Du r c hb l u t un g  ü b er ve n t i l i e r t e  Al -
v e o l e n ,  s o ge n an n t e  „ h i gh  V/ Q - Ar e a l e“  bz w.  a l v eo l ä r e  To t rä um e  au f -
t r e t e n  un d  in  d e n  ve r b l i eb e ne n  P er f us io ns ge b i e t en  e i ne  Üb e r p er f us i on  
( „ lo w - V/ Q “)  v o r l i eg t .  ( s i e h e  Ab b .  2 )  
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Abbildung 2. Effekt der primären Ventilations- und Perfusionsinhomogenität auf die Ventilations-
Perfusionsverteilung. Die primäre Ventilationsinhomogenität (oben) ist symbolisiert durch den Keil in ei-
nem der Atemwege. Im betroffenen Lungenabschnitt wird ein Shuntblutfluß auftreten, oder, bei erhaltener 
Restventilation, ein erniedrigtes V/Q-Verhältnis (low-V/Q). Auf der Gegenseite tritt eine gesteigerte Ventila-
tion bei normaler Perfusion auf (high-V/Q). Die primäre Perfusionsinhomogenität (Lungenembolie, unten) 
zeigt auf der betroffenen Seite ein erhöhtes V/Q-Verhältnis oder sogar eine Totraumventilation und auf der 
Gegenseite ein erniedrigtes V/Q-Verhältnis, weil das Herzminutenvolumen mit stark erhöhter Flussge-
schwindigkeit durch die verbliebenen Perfusionsareale strömt. (nach Olschewski et al.8 4 ). 
 
P a t i e n t e n  mi t  e in e r  PP H  h a b en  e i n e  ho mo ge n  r ed uz i e r t e  P e r fu s io n  d e r  
Lu n ge n ,  w ä h r en d  Pa t i e n t e n  mi t  e in e r  C TE PH  a us ge p r ä g t e  P e r fu s io n -
s in ho mo ge n i t ä t en  a u f w ei se n .  Di e  p r im ä r  n i ch t  ob l i t e r i e r t en  P e r fu s i -
o ns a r e a l e  z e i ge n  e i n e  Ü b e rp e r fu s ion  a u f g r un d  d e s  s t a r k  e r hö h t en  
p u l mo na l en  D r u cks ,  d i e  ob l i t e r i e r t en  A r e a l e  z e i ge n  k e ine  o d e r  e in e  
m in i m al e  P e r f us ion .  W en n  d i e  o b l i t e r i e r t en  A r e a l e  no rm al  v e n t i l i e r t  
w e r d en ,  s o  f i n d e t  i n  d i e se n  v e n t i l i e r t e n  Be r e i c h en  k e in  G a s au s t a us ch  
s t a t t .  D a s  h e i ß t ,  d as s  d i e  h i e r  ex sp i r i e r t e  Lu f t  n i ch t  mi t  C O 2  an ge r e i -
c h e r t  w i rd .  D as  B l u t -C O 2  da ge ge n  h a t  s ch l ec h t e r e  Ü ber t r i t t s b ed i n -
gu n ge n  d u rc h  d i e  Ü b e rp e r fu s i on  un d  d i e  v e rk l e i n e r t e  G a s au s t a us ch -
f l ä ch e .  D a du r ch  en t s t e h t  e i n e  D i sk re p a nz  z wi s ch e n  d em  a r t e r i e l l e n  
C O 2  un d  d em CO 2 -A n te i l  d e r  Ex sp i r a t i on s l u f t  ( s i eh e  A bb .  2 ) .   
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 47 
2 . 9 . 2 .  D i f f us io nss tö r ung  
D i e  Di f f us i on ss t ö ru n g  wi rd  ge m ess en  m i t t e l s  e in es  gu t  d i f f us i b l e n  
G a s es ,  m e i s t  Ko h le n mo nox id  ( CO ) .  D i es e s  G a s  wi rd  i n h a l i e r t  u nd  
d a nn  wi rd  ge m es se n ,  mi t  w e l c he r  Ge s c hw in d i gk e i t  d i es e s  G a s  a us  
d e m Lu f t r a um  i n  de n  B lu t r a um  en t w e i c h t .  D i e se r  M e ss we r t  w i rd  a l s  
„ C O -T r an sp o r tk a p az i t ä t “  b ez e i ch n e t .  E in e  V er mi nd e ru ng  d e s  M e ss -
w e r t es  t r i t t  be i  Ve n t i l a t i o ns v er t e i l ungs s tö ru n ge n ,  b e i  v e rm in d er t e r  
G a s au s t a us ch f l ä c h e  im  S i nn e  e in e s  Em ph ys e m s ,  b e i  P e r f u s i ons in ho -
m o ge n i t ä t ,  b e i  v e r mi nd e r t e m  H e rz mi nu te nv o l um en ,  b e i  z e l l u l ä r e n ,  
b in d e ge w eb i ge n  o de r  öd em a tö se n  D i f f u s i ons b a r r i e r e n  au f .  E i n e  Di f -
f u s i ons b a r r i e r e  ka nn  Fo l ge  s e in  e i n e r  P n eum on ie ,  e in e r  Lu n ge n f i b ro -
s e  o d e r  du r ch  W as s e re in l a ge r u n gen  i m  In t e r s t i t i um ode r  Al v eo la r -
r a um  ( s i e h e  A bb .  3 ) .   
 
 
  
Abbildung 3. Auslöser von intrapulmonalen Gastransportstörungen. Eine Diffusionsbarriere wird durch 
zelluläre Infiltrate (links), Einlagerungen von Bindegewebe (Fibrose, Mitte) oder Ödemflüssigkeit (rechts) 
bedingt. Andere Ursachen sind die erniedrigte Gasaustauschfläche bei Emphysem, die Ventilations- und die 
Perfusionsinhomogenität und das erniedrigte Herzminutenvolumen. (nach Olschewski et al.8 4 ). 
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2 . 10 .  Üb e rs i ch t  übe r  d i e  M es spa r a met e r ,  d i e  in  d i e  s t a t i s t i s ch e           
A usw e r tung  e inb ez o g en  w u rd en  
 
 R uh e  ma x  3 mi n  8 mi n  
SE   +  +  +  +  
E KG +  +  +  +  
R R  +  +  +  +  
B GA  +  +  +  +  
V D  +  +  +  +  
                       
Tabelle 1. Übersicht über die Messparameter bei der Spiroergometrie, die in die statistische Auswer-
tung einbezogen wurden. SE, spiroergometrische Daten, EKG, Elektrokardiogramm, RR, Blutdruck, BGA, 
Blutgasanalyse, VD, Toträume.  
2 . 11 .  V e rsu chs du rc hf üh run g  
D i e  P a t i e n t en  w urd e n  au f  d e m Fa h r r a d e r gom et e r  ( e r go - m et r i c s  9 00  
d e r  F i rm a  e r go - l i ne )  i n  h a lb l i e ge nd er  P os i t i on  ( 45 ° )  be l as t e t .  D e r  
O b e rk ö rp e r  w ar  f ü r  d i e  A n l a ge  d e r  E KG - El e k t ro d en  f r e i .  W äh r en d  d e s  
ge s a mt e n  V e rs u ch ab l au f es  w ar e n  d i e  P a t i e n t e n  a n  e in  6 - K a n a l -E K G -
G e r ä t  ( Ca r d io s c r ip t  Un iv e r s a l  CU - 12- N  d e r  F i rm a  M a da e u s  S ch w a r -
z e r - M ed iz in t e c hn ik  G mb H  & C O. KG )  z u r  ko n t i nu i e r l i c h en  EK G -
R e g i s t r i e r un g  a n ge s c h l os s e n .  D i e  D re hz a h l  a u f  de m  E rgo m et e r  w ar  
b e i  vo r ge ge b e ne r  Le i s tu n g  p r i nz i p i e l l  f r e i  w äh lb a r .  D ie  f ü r  d i e  P a t i -
e n t en  a n ge n eh ms t e  D r e hz ah l  l a g  z wi s ch e n  50  u nd  6 0  U/ mi n .   
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Abbildung 4. Spiroergometerplatz in dem Lungenfunktionslabor des Zentrums für Innere Medizin an 
der Justus-Liebig-Universität Giessen.  
 
V o r be r e i t u n g  
 
N a c h  e in e r  An w ärmz e i t  vo n  e in e r  S tu n de  z u r  t h e r mis c he n  S t a b i l i s i e -
r u n g  d e r  G as an a l ys a t o r e n  wu r d e  v o r  j ed e m  V er su c h  e i ne  t e i l a u t om at i -
s c h e  E i ch un g  d e s  S p i ro e r gom et e r s  v o r ge n om m en .  Es  wur d e  e in e  Vo -
l um en e i ch un g  u n d  e i n e  G a sa n a l ys a to r e n e i ch un g  d u r chge f ü h r t .  D i e  
V o lum e n e i ch un g  e r f o l g t e  mi t  e i n e r  3  Li t e r  H a nd pu mpe  ( Ca l i b r a t e d  
S yr i n ge - D  d er  F i rm a  S e ns o r  M e d i cs  C o rp or a t i o n ,  Y o rb a  Li n d a ,  C A 
9 2 68 7)  n a ch  Vo r ga b e  d es  Ge r ä t e h an d bu ch e s .  An s ch l i e ß e nd  wu r d e  
v om  Ge r ä t  e i ne  G ase i c hu n g  mi t  fo l gend e m G emi s ch  d u rc hge f ü h r t :  
1 .  O 2  26 %,  BA L.  N 2  
2 .  C O 2  4 %,  O 2  1 6% ,  BA L.  N 2  
 
P h as e  0  
 
N a c h  i h r e r  A nk un f t  im  Lu n ge n f un k t io ns l ab or   w u rd en  d i e  p e r s ön l i -
c h e n  Da t en  d e r  Pa t i e n t e n  au f ge no mme n  ( N am e ,  G e bu r t s d a t um,  G e -
Spiroergometer 
EKG 
Mund-
stück/Schlauchsystem 
Defibrillator 
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s c h l e ch t ,  Gr öß e ,  Ge w i ch t ) .  A ns c h l i e ße n d  w u rd e n  d i e  P a t i e n t e n  üb er  
d e n  Ve r su c hs ab l au f  u nd  se in e  m ö g l i ch e n  Kom pl i k a t i on en  in f o r mi e r t .  
D a n n  se t z t en  s i c h  d i e  P a t i en t e n  mi t  f r e i em  O b e rk ör p e r  a u f  d a s  Er go -
m et e r ,  d i e  E K G- Ele k t r od e n  w u rd en  an ge l e g t ,  d a s  O hr l äp p ch e n  w ur d e  
m i t  F in a l go n R - S a lb e  ( Bo e hr in ge r  In ge l h e i m  P ha r ma  KG ,  In ge l h e im 
a m  Rh e in )  e in ge r i eb e n  u nd  d as  M un ds t ü ck  d e s  S p i ro e r gom et e r sc h l a u -
c h e s  e i n ge s e t z t .  
 
P h as e  1  
 
D a  e s  im  R ahm e n  e i n e r  Be r e i t s t e l l u n gs r e a k t i on  am  Be g inn  e i n es  Le i s -
t un gs t e s t es  hä u f i g  z u  e i n e r  ad r e n er ge n  R e a k t i on  mi t  H e rz f r e qu e nz an -
s t i e g  u nd  p r im ä r  du r c h  S t e i ge r u n g  d es  A te mz u gv o lu m ens  z u  e i n e r  e r -
h ö h t en  At em tä t i gke i t  ko mmt  („ Vo rs t a r t z u s t an d " ) 1 0 6 ,  s o l l t e n  d i e  Pa t i -
e n t en  z u n ä ch s t  ru h i g  a u f  d e m  Fah r r ade r go m et e r  s i t z en ,  b i s  d i e  M eh r -
a tm un g  a b k l an g .  Es  fo l g t e n  B lu td r uck m es su n g  am O b era r m  n a ch  de r  
M e th od e  v on  R iv a- R oc c i ,  B l u t ga s an a l ys e  v om  h yp e r ä m is i e r t en  Oh r -
l ä pp c he n  un d  e i n e  E K G -R e g i s t r i e ru ng  ( 5 0  m m/s  P ap ie rge s c h wi nd i g -
k e i t )  z u r  Bes t im mun g  d e r  R uh e w e r t e .  
 
P h as e  2  
 
D a n n  e r fo l g t e  d i e  A u sb e l a s tu n g  i n  Zw e i -Mi nu t en -S t u f en ,  b e g in n end 
m i t  30  W at t .  15  Sek u nd en  v o r  En d e  j ed e r  Be l as tu n gss t u fe  e r f o l g t e  d i e  
a u tom a t i s c h e  Bl u td r u ckm e ss un g  u nd  E K G -R e g i s t r i e r ung .  D i e  Me s -
s un g ,  Be r e c hn un g ,  A u fz e i c hn un g  u nd  S p e i ch e ru n g  d e r  ü b r i ge n  ph y-
s io l o g i s c he n  D a t e n  e r f o l g t e  PC - ges t eu e r t  a l l e  30  S ek und e n .  D i e  ge -
f o r d e r t e  Le i s tu n g  w u r de ,  v om  e r go-m et r i c s  9 00  ge s t eu e r t ,  au t om a -
t i s ch  um j ew e i l s  30  W at t  b i s  z u  1 50  W a t t  ges t e i ge r t ,  da n n  a u t om a -
t i s ch  u m j e w ei l s  50  W a t t  ge s t e i ge r t .  
 
D i e  T e s t ph as e  e nd e t e  m i t  de m  A bb r u ch  d e r  A r b e i t .  D i e  Pa t i e n t e n  t e i l -
t e n  du r c h  vo r h er  ve r a b r ed e t e  Ze i ch e n  mi t ,  o b  s i e  s i ch  w o h l fü h l t e n ,  
A n g i na  p e c to r i s ,  Dys p n o e  o d e r  Er s chö p fu n g  d e r  M usk u la t u r  be m er k -
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t e n .  D er  A bb ru c h  d e r  Au sb e l a s tu n g  e r f o l g t e  n a c h  z uv o r  f e s t ge l e g t en  
u n d  i m  Fo l ge n d en  a u f ge f üh r t e n  K r i t e r i e n  e n t w ed e r  du r c h  d e n  P a t i en -
t e n  se lb s t  ( su b j ek t i v e  K r i t e r i e n )  o d e r  b e i  A u f t r e t en  e ine s  d e r  e r go -
m et r i s ch e n ,  o b j ek t iv e n  A bb ru c hk r i t e r i e n .  
 
A b b ru ch k r i t e r i e n  
o b j e k t i v e r  Ar t :  1 .  B l u t d ru ck a ns t i e g  üb e r  2 30  mm H g s ys t o l i s c h    
                          u n d /o d e r  11 5  m mHg d i as t o l i s ch  
                      2 .  s i gn i f i k a n t e  Is c h ä mie z e i ch e n  im  E KG  
                      3 .  k om pl ex e  He rz rh yt h mu ss t ö ru n ge n  
u n d  
s ub j ek t iv e r  A r t :  4 .  a l l ge m ei n e  un d / od er  p e r ip h er e  E r s ch öp f un g  
                       5 .  Be i n - ,  M us ke l -  un d  G e l e nk s chm e rz en  
                       6 .  D ys p n o e  
                       7 .  A n g i na  p e c t o r i s  
                       8 .  Be s c h w er d en  d u rc h  d as  M un ds t ü ck  
                       9 .  Be s c h w er d en  d u rc h  u nb eq u em es  S i t z en  au f  d em   
                           Fa h r r a de r go me t e r  
                       1 0 .  An gs t  
 
P h as e  3  
 
S ob a l d  e in e s  d e r  Ab b ru c hk r i t e r i e n  e r re i c h t  wu rd e ,  ga b  de r  P a t i e n t  e i n  
v o rh e r  v e r e in b a r t es  H a ndz e i c h en  u nd  s e t z t e  d i e  Be la s t un g  s o l a n ge  
f o r t ,  b i s  d i e  e r f o rd e r l i ch e  B lu tm en ge  a m  O h r l ä pp ch e n  e n t nom m en  
w e r d en  ko nn t e ,  d e r  B l u t d r u ck  ge m esse n  un d  e in e  E K G -R e g i s t r i e r un g  
d u r ch ge f üh r t  w e rde n  ko nn t e .  N a ch  3  u nd  8  M in u t en  wu r d en  wi ed e r  
e i n e  B lu t ga sa n a l ys e ,  e in e  B lu t d ruc k m ess un g  u nd  e i n e  E K G-
R e g i s t r i e r un g  d u r ch ge f ü h r t .  Im  A ns ch lu s s  an  d i e  U n t e r s u ch un g  w u r -
d e n  d i e  G r ün d e  fü r  d e n  A bb ru c h  p ro t ok o l l i e r t .  
2 . 12 .  Pa t i en t en  
Im  Lu n ge n f u nk t io ns l ab or  d e s  Ze n t r um s  fü r  In n e r e  M e d iz i n  d e r  J us -
t u s - Li e b i g  Un i v er s i t ä t  G i e s s e n  w ur de n  i m  Ra hm e n  von  Ko n t r o l l - ,  
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V o rs o r ge -  u nd  Ve r l a u f su n t e r s u ch un ge n  i n s ge s am t  56 1  Pe r s on e n  n ac h  
e i n em id e n t i s c h en  s p i r oe r go me t r i s c hen  P ro to ko l l  un t e r suc h t .   
D a r a us  wu r d en  11  P a t i e n t e n  mi t  pu lmo n a l e r  H yp e r t o n i e  i n fo l ge  e in e r  
s c h we r e n  Lu n ge n f ib r os e ,  21  P a t i e n t en  m i t  p r im ä r e r  pu lm on a l e r  H y-
p e r t on i e ,  16  P a t i e n t e n  mi t  c h ro n i s c h  th r om bo em bo l i s c h er  p u lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  u nd  39  P a t i e n t e n  mi t  c ys t i s c h e r  F ib r os e  i d en t i f i z i e r t ,  w e l -
c h e  i m  R a hm en  d i e s e r  A r b e i t  ge n au  b e s ch r i e b en  w e r d en .  Zus ä t z l i ch  
u n t e r s u ch t  un d  d en  P a t i en t e n  ge ge nü b e r ge s t e l l t  w ur d en  24  ge s un de  
ge m a t ch t e  ( s .u . )  Ko n t r o l l p e r so n en .  
D a n a ch  wu r d en  d i e  P a t i e n t e n  u nd  ge s u nd e n  K on t r o l lp e r s on e n  in  
G r u pp en  e i n ge t e i l t ,  w e l ch e  d an n  s t a t i s t i s ch  mi t e in a nd er  v e r g l i c h en  
w u r de n .  
2 . 12 .1 .  S tud i e  I :   Pu l mon al e  Hy pe r to n i e  in f o l g e  e in e r  Lun g en -
f ib r os e  (L F)  
In  d i e s e  G r up p e  wu r d en  Pa t i en t en  mi t  p u lm on a l e r  H yp e r t on i e  i n f o l ge  
e i n e r  Lu n ge n f ib r os e  ( LF)  a u f ge n omm e n .  D r e i  P a t i e n t e n  h a t t e n  im   
R a hm en  e in e r  S a rk o i do s e  e in e  Lu n ge n f ib r os e ,  z w e i  P a t i e n t e n  im  
R a hm en  e i ne r  ex o ge n  a l l e r g i s c h en  Alv e o l i t i s ,  e in  P a t i e n t  i m  R a hm en  
e i n e r  G r a f t - ve r su s - H os t  R e a k t i on  u nd  b e i  fü n f  P a t i e n t e n  l a g  e ine  
Lu n ge n f i b ro s e  un k la r e r  Ät i o l o g i e  vo r .  D i e  P a t i en t en  s t a nd e n  in  m e d i -
z i n i s c h er  Be t r eu ung  i n  d e r  Am bu l anz  f ü r  Pu lmo n a l e  H yp e r t on i e .  E s  
w u r de n  P a t i en t e n  e i n ge s ch l os s en ,  d i e  e i n en  mi t t l e re n  p u lm on a l -
a r t e r i e l l e n  D ru c k  v o n  >  3 0  mm H g in  R uh e  b e s aß en ,  m in de s t e ns  1 8  
J a h r e  a l t  w a re n  und  ke in e  w e i t e re n  Er k r a nk un ge n  mi t  l e i s tu n gs l imi -
t i e r e nd em  C ha r a k t e r  b e s aß e n .  J e d em  Pa t i e n t e n  wu r de  e i ne  a l t e r s - ,  ge -
s c h l e ch t s -  un d  g r öß e np a ss e nd e  ge su nd e  K on t r o l lp e r s on  z u ge t e i l t ,  so  
d a s s  „ ma t ch ed  p a i r s “  e n t s t a n de n .  D ie  G r u pp e  s e t z t e  s i c h  a us  j e  2  
F r a u e n  u nd  9  M ä nne r n  z us amm e n .  D as  d u r ch s ch n i t t l i ch e  A l t e r  fü r  d i e  
P a t i e n t e n  m i t  pu lmo n a l e n  H yp e r t o n i e  i n fo l ge  e i n e r  Lu n ge n f i b ro s e  be -
t r u g  5 1 , 9  ( 34 - 72 )  J a h r e ,  d i e  K ö rp e r g rö ß e  1 74 ,5  (1 62 -1 90)  c m.  Di e  ge -
s un d en  Ko n t ro l lp e r s on e n  h a t t e n  e in  du r c hs c hn i t t l i c h es  Al t e r  v on  5 2 , 2  
( 3 2 -7 2)  J a h r en  u nd  e in e  K ö rp e r g r öß e  v o n  17 5 , 5  (1 64 - 195 )  cm  ( s i e he  
T a b .  2 ) .   
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2 . 12 .2 .  S tud i e  I I :  V e r g l e i ch  zw i s ch en  Pa t i en t en  mi t  p r i mä r e r  pu l -
mo n al e r  Hyp e r t on i e  ( PPH )  mi t  Pa t i en t en  mi t  
c h ro n i s ch  th ro mbo e mb ol i s ch e r  pu lmo n al e r  Hy -
p e r ton i e  ( CTE PH )  
In  d i e s e r  S tu d i e  wu r d en  d i e  P a t i en t en  m i t  p r i mä r e r  p u lm on a l e r  H y-
p e r t on i e  (PP H )  mi t  d e n  Pa t i en t en  mi t  c h r on i s c h  t h r om bo e mb ol i s ch e r  
p u l mo na l e r  H yp e r to n i e  (C T EPH )  mi t e i n an de r  v e r g l i ch en .  Di e  z w ei  
P a t i e n t e nk o l l e k t i v e  s t a nd e n  e be n f a l l s  i n  m e d iz i n i s c h er  Be t r e uu n g  in  
d e r  Amb ul a nz  fü r  P u lm on a l e  H yp e r t on i e  un d  mu ss t e n  a uc h  da s  K r i t e -
r i um  v on  e i ne m mi t t l e re n  p u lm on a l - a r t e r i e l l en  Dr u ck  vo n  >  30  m mH g 
i n  Ru h e  e r fü l l en ,   u n d  min d es t e ns  1 8  J a h r e  a l t  s e i n .  D i e  P a t i e n t e n  mi t  
p r im ä re r  p u lm on a le r  H yp e r t o n i e  s e t z t e n  s i ch  a us  15  F r a u e n  u nd  6  
M ä nn e r n  z us am m en ,  h a t t e n  e in  m i t t l e re s  Al t e r  vo n  47 ,4  (3 2 -6 1 )  J ah -
r e n  u nd  e in e  mi t t l e r e  Kö r p er g r ö ß e  vo n  1 69 ,9  ( 15 6 -1 88 )  cm .  Di e  ch ro -
n i s c h  th r omb o em bo l i s c h en  H yp e r t o n i e p a t i e n t en  s e t z t en  s i c h  au s  7  
F r a u e n  un d  9  M änn e r n  z u s amm e n .  S i e  h a t t e n  e in  mi t t l e r e s  Al t e r  v on  
5 3 ,2  (3 2 -7 1)  J ah r en  u nd  e i n e  mi t t l e re  K ö rp e r g r öß e  vo n  1 7 2 , 8  ( 16 3 -
1 9 7)  cm  ( s i eh e  T a b .  7 ) .   
2 . 12 .3 .  S tud i e  I I I :  Pa t i en t en  mi t  cy s t i s ch e  F ib ro s e  ( C F)  
D i e  P a t i e n t en  m i t  c ys t i s ch e r  F ib r os e  ( C F)  s t an d en  i n  m e d iz i n i s c h er  
Be t r e uu n g  i n  d e r  Am bu la nz  f ü r  C ys t i s c h e  F i b ro s e .  Be i  d i e s e r  G r up p e 
w u r de n  j e  3  g l e i ch ge s c h l e ch t l i c he  e i n e r  A l t e r s k l as s e  z u s amm e n ge -
f a s s t ,  un d  d a nn  e i ne  „ ges u nd e “  K on t ro l l pe r so n ,  d i e  ge sch l e ch t s -  und  
a l t e r sp as s en d  wa r ,  z u ge o r dn e t .  S o  n a hm e n  an  d i es e r  S tu d i e  39  Pa t i en -
t e n  mi t  c ys t i s ch e r  F i b ro s e  u nd  13  ge s un d en  K on t r o l l pe r s on e n  t e i l .  
D i e  P a t i e n t en  mi t  c ys t i s ch e r  F i b ros e  s e t z t en  s i ch  a us  2 1  F r a u e n  u nd  
1 8  M ä nn e rn  z u s amm e n ,  h a t t en  e i n  mi t t l e r e s  Al t e r  v on  27  ( 18 - 38 )  J a h -
r e n  u nd  e in e  mi t t l e r e  K ö rp e r g r öß e  vo n  16 7 , 8  ( 14 4- 18 3)  c m .  Di e  ge -
s un d en  K on t ro l lp e r s on e n  b es t a nd e n  aus  7  F r a u en  u nd  6  M ä nn e r n ,  un d  
h a t t en  e in  mi t t l e r es  A l t e r  v on  26 ,8  (1 8 -3 4 )  J a h r e n  u nd  e i n e  mi t t l e r e  
K ö r pe r g r ö ße  v on  17 7 ,9  ( 15 5 -2 00 )  c m ( s i e h e  T ab .  13 ) .   
2 . 13 .  S ta t i s t ik  
A n am n es t i s c he  D a te n  u nd  M es s e r gebn i s s e  d e r  U n t e r s u ch u n gen  w u r -
d e n  mi t  H i l f e  v o n  Mi c r os o f t  Ex c e l  j e w e i l s  d e r  F r a ge s t e l l un g  a n ge -
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p a s s t e n  s t a t i s t i s c he n  T es t v e r f a h r en  d e r  de sk r i p t i v en  S t a t i s t i k ,  d em 
u n ge p a ar t en  S t ud en t  t -T e s t ,  d em  ge pa a r t en  S tu de n t  t - Te s t  ( ma t ch e d  
p a i r s )  un d  d e r  l i n ea r e n  R e gr es s i ons a na l ys e  u n t e rz o ge n .  
D e r  S t ud e n t  t -T e s t  ge h t  vo n  e in e r  No r ma lv e r t e i l u n g  u nd  Gl e i c hh e i t  
d e r  V a r i a nz en  d e r  S t i c hp ro b e  a us .  Fü r  a l l e  u n t e r su c h te n  P a r am et e r  
k a nn  v on  e i ne r  No rm al v e r t e i l un g  a us ge ga n ge n  w e rd e n .   
D e r  ge p a ar t e  S t ud en t  t - T es t  wu r de  fü r  S tu d i e  I  d u r ch ge f üh r t .   
D e r  un ge p a a r t e  S tud e n t  t - Te s t  w u rd e   f ü r  S t ud i e  I I  u n d  S t ud ie  I I I  a n -
ge w a n d t .  
D i e  e rh ob e n en  P ara m et e r   d e r  S p i r oe r go m et r i e  i n  Ru h e ,  b e i  m ax im a-
l e r  Be l as tu n g ,  3  m in  u nd  8  mi n  n ac h  Be la s t un g  so wie  D i f f e r enz e n  
z wi s c h en  R uh e  u nd  m ax im al e r  Be l as t un g  w u rd e n  s t a t i s t i s ch  a u f  U n-
t e r s c h i ed e  z wi s ch en  d e n  G r up p en  un te r s u ch t .  Fü r  d i e  Pa r a m et e r  d e r  
S p i ro e r gom et r i e ,  B l u t ga s an a l ys e ,  Lu n ge n f u nk t io n  un d  Hä m od yn a m ik  
s i eh e  M es sm et ho d en .   
 
E b en so  w u rd e n  d i e   P a r a m et e r  d e r  a n t h ro pom e t r i s ch e n  D a t en  ( Al t e r ,  
K ö r pe r ge w i ch t  un d  K ö rp e r g r öß e )  m i t  d e m S tu d en t  t -T es t  a n a l ys i e r t ,  
u m  d i e  e i nz e ln e n  V e r g l e i c hs g r u pp en  z u  ch a r a k t e r i s i e r en  u nd  D i f f e -
r e nz en  z wi s c h en  d en  G ru pp en  au f  S i gn i f i k anz  z u  p rü f e n .  
 
D i e  N u l l h yp o t h es en  w ar e n  e n t s p r e ch en d  f o rmu l i e r t  a l s :  
H 0 :  K e i n  Un t e r s ch i e d  z wi s c he n  d en  Gru p pe n  ( k e in  Un t e r sc h i ed  
      z wi s c h en  d e n  Pa t i e n t e n gru pp e n  bz w .  k e i n  U n t e r s ch i ed  z wi -   
      s c h en  P a t i e n t en  un d  Ko n t ro l lp e r so n en )  
  
H 1 :  Es  b e s t eh t  e i n  U n te r s ch i e d  z wi sc he n  d e n  G ru pp e n  
( U n t e r s c h i e d  z wi sc h e n  d e n  Pa t i en t en gr u pp e n  bz w.  Un t e r      
s c h i ed  z wi s c h en  P a t i e n t e n  un d  Ko n t ro l l p e r so n en )    
                         
D i e  E r geb n i s s e  d es  ge p a a r t en  u nd  un ge p a a r t e n  S t ud e n t  t -T e s t  w ur d en  
i n  For m  d e r  I r r t u ms w a hr s ch e i n l i c hk e i t  p  fü r  d i e  A b l eh nu n g  d e r  en t -
s p r e ch en d en  Nu l lhyp o t h e s en  an ge ge b e n .  Al s  S i gn i f ik a nz gr e n z e  w ur d e  
p  <  0 , 05  an ge n omme n .  
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D i e  S ym b ol i s i e r ung  d e r  I r r t u ms w ah r sc h e in l i ch ke i t en  e r fo l g t e  i n  a l l e n  
Fä l l e n  mi t  S t e rn c h en :  
   *  :  p  <  0 ,0 5 ,  * *  :  p  <  0 ,0 1 ,  * **  :  p  <  0 ,0 01 .   
 
E in e  l i ne a r e  R e gr e s s i on sa n a l ys e  w u r de  a u f  d i e  Pa r am e t e r  d e r  Lu n ge n -
f u nk t io ns p rü fu n g  ( d i e  E in s ek un d en aus a tmu n gsk a p az i t ä t ,  FE V 1 ,  d i e  
V i t a l k ap az i t ä t ,  V C,  d i e  t o t a l e  Lu n ge n ka p az i t ä t ,  T LC ,  d a s  R e s id u a lv o -
l um en ,  R V,  d e r  Ate m w e gsw id e rs t an d ,  R  u nd  d e r  C O  T ra n s f e r f a k to r ,  
k o r r i g i e r t  au f  d i e  ak tu e l l e  Hb - Ko nz e n t r a t i on ,  D LC O c ,  d e r  S a u er s t o f f -
p a r t i a ld r u ck ,  p O 2 )  u n d  au f  d i e  P a r am et e r  d e r  H ä mo d yn a mik   ( d e r  
m i t t l e r e  p u lm on a l a r t e r i e l l e  D ru c k ,  mP AP,  d as  H e rz m inu t en vo l um e n ,  
H M V,  d e r  pu l mo n a l  v as ku l ä r e  W id e rs t a nd ,  P VR ,  d e r  z e n t r a l e  V e ne n -
d r u ck ,  C VP,  d e r  mi t t l e re  s ys t e m is ch  a r t e r i e l l e  D ru c k ,  mSA P,  d e r  s ys -
t em is c h  v ask u l ä r e  W id e rs t an d ,  SV R,  d i e  a r t e r i e l l e  S au e r s to f f s ä t t i -
gu n g ,  S a O 2 ,  d i e  z en t r a lv en ös e  S aue r s t o f f s ä t t i gun g ,  Sv O 2  u nd  d e r  
C a rd i ac  In d ex ,  C I)  j e w e i l s  i n  Bez u g  au f  d i e  p e ak  VO 2 ,  ange w e n d e t .  
D i e  E r ge bn i s s e  d e r  R e gr es s io ns a n a l ys e  w ur d en  i n  Fo rm  d e s  K or r e l a -
t i o ns ko e f f i z i en t en  r  u nd  d e r  I r r t um swa h r s ch e i n l i c hk e i t  p  f ü r  d i e  Ab -
l e hn un g  d e r  N u l l hyp o t h e s e  ( es  l i e g t  k e in e  Ko r r e l a t i on  z wi s c h en  d e n  
u n t e r s u ch te n  P a r am et e r n  v o r )  a n ge ge b e n .  A l s  S i gn i f ik anz gr e nz e  wu r -
d e  au c h  h i e r  p  <  0 ,0 5  a n ge no mm en .  
D i e  S ym b ol i s i e r ung  d e r  I r r t u ms w ah r sc h e in l i ch ke i t en  e r fo l g t e  i n  a l l e n  
Fä l l e n  mi t  S t e rn c h en :  
   *  :  p  <  0 ,0 5 ,  * *  :  p  <  0 ,0 1 ,  * **  :  p  <  0 ,0 01 .  
 
In  d e r  S tu d i e  I I  h a b e n  wi r  f ü r  d i e  P a t i e n t e n  m i t  c h ron i s c h  t h rom -
b o em bol i s c he r  p u lm on a l e r  H yp e r t on i e  f ü r  d i e  A a DC O 2  u n d  d i e  E a D-
C O 2  b e i  R uh e ,  m ax i ma l e r  Be l as t un g  un d  d e r  Kom bi n a t i on  f ü r  d i e  D i -
a gn o s e  C T EPH  d i e  S e ns i t i v i t ä t  u nd  d i e  Sp ez i f i t ä t  b e r e c hne t .  
N a c h  H ar ms 3 7  v e r s t eh t  m an  un t e r  de r  S en s i t i v i t ä t  d i e  W ah r sc h e i n -
l i c hk e i t ,  m i t  d e r  e in  K ra nk e r  a l s  k r ank  e rk a nn t  wi rd .  
D i e  S pez i f i t ä t  b es ch r e i b t  d i e  W ah rs c he i n l i c hk e i t ,  m i t  de r  e in  G e su n-
d e r  a l s  ge su nd  e r k an n t  wi rd .  
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Fo l g l i ch  i s t  i n  u nse r e m  T es t  d i e  S e ns i t i v i t ä t  d i e  W ah r s ch e in l i ch k e i t ,  
m i t  d e r  e i n  CT EP H P a t i e n t  (n i ch t  PPH  K r a nk e r )  a u ch  a l s  CT EP H Pa -
t i e n t  e r k an n t  w i r d .   
D i e  Sp ez i f i t ä t  i s t  d a nn  d i e  W a h rs ch e in l i ch k e i t ,  m i t  d e r  e i n  n i c h t  
C TE PH  K r a nk e r  (PP H P a t i en t )  a l s  e i n  s o l c he r  e r k an n t  w i rd .   
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3 .  Ergebnisse   
3 . 1 .  S t ud i e  I :  Pu lmo n al e  Hy pe r t on ie  in f o l g e  e i ne r  Lun g enf ib ro s e  
3 . 1 . 1 .  An th r opo me t r i s ch e  Da t en  
E in e  G e ge n üb e rs t e l l u n g  vo n  Ko n t r o l lp e r s on e n  u nd  Pa t i e n t e n  mi t  
p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e in e r  s c h w e r en  Lu n ge n f i b r os e  ( LF)  
z e i g t e  k e in e  s i gn i f i k an t e n  Un t e r s ch i ed e  h ins i ch t l i ch  A l t e r ,  K ö rp e r -
g r ö ß e  u nd  K ö rp e r ge w i ch t  (T a b .  2 ) .  
 
Merkmal Kontrollen LF 
Anzahl(n) 11 11 
Geschlecht(w) 
                  (m) 
2 
9 
2 
9 
Alter(Jahre) 
 
52,2 
(32-72) 
51,9 
(34-72) 
Körpergröße 
(cm) 
175,5 
(164-195) 
174,5 
(162-190) 
Körpergewicht 
(kg) 
71,1 
(56-92) 
74,3 
(51-95) 
 
 
Tabelle 2. Anthropometrische Daten bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie 
infolge einer Lungenfibrose. Zu jedem Patienten wurde eine nach Alter, Größe und Geschlecht passende 
gesunde Kontrollperson ausgesucht. Mittelwerte, Minimum und Maximum, w = weiblich, m = männlich. 
3 . 1 . 2 .  Ruh e pa ra me t e r  
3 . 1 . 2 . 1 .  Lung enf u nk t i on  
W i e  in  T a b .  3  d a r ge s t e l l t ,  z e i g t e n  s i ch  b e i  d en  Lu n g e n f un k t i on s -
p a r am e te r n  s i gn i f i k a n t e  U n t e r s c h i ed e  z w i s ch e n  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  
u n d  d e n  LF  P a t i en t e n .  S o  w a r  d i e  E ins e ku nd e n au sa tm ungs k a p az i t ä t  i n  
Li t e r n  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n  d e u t l i ch  r e d uz i e r t ,  ( p  =  3 , 26  *  10 - 5 ) ,  e -
b e ns o  d i e  E i ns e ku nd e n au s a tm un gs k ap az i t ä t  i n  P r oz en t  d e r  N o rm  (p  =  
1 , 18  *  1 0 - 6 ) ,  d i e  Vi t a lk a p az i t ä t  i n  Li t e r n  (p  =  1 , 82  *  1 0 - 5 ) ,  d i e  Vi t a l -
k a p az i t ä t  i n  P r oz en t  d e r  N o rm  (p  =  9 ,7 0  *  1 0 - 7 ) ,  d i e  t o t a l e  Lu n ge n k a -
p az i t ä t  i n  Li t e rn  (p  =  1 ,6 1  *  10 - 5 ) ,  d i e  t o t a l e n  Lu n ge nk a p az i t ä t  i n  
P roz e n t  de r  No r m,  ( p  =  1 , 68  *  1 0 - 6 ) ,  d i e  R es i s t a nc e  ( p  =  0 , 00 14 ) ,  d i e  
R e s i s t a n c e  i n  P r oz en t  d e r  No rm  (p  =  0 ,0 0 14 ) ,  s i e h e  T ab .  3 .  
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Merkmal Kontrollen LF Korrelationskoeffizient (r) mit 
peak VO2 (% d. N.) 
   Kontrollen LF 
FEV1 (l) ± SEM 3,88 ± 0,35  1,51 ± 0,17 ***   
FEV1 (%d.N.) ± SEM 112,53 ± 4,65  46,63 ± 4,99 *** 0,40 0,37 
VC (l) ± SEM 4,93 ± 0,41  2,15 ± 0,19 ***   
VC (%d.N.) ± SEM 110,46 ± 3,98  51,15 ± 4,42 *** 0,45 0,62 * 
TLC (l) ± SEM 7,69 ± 0,35 4,48 ± 0,36 ***   
TLC (%d.N.) ± SEM 114,45 ± 2,75  68,76 ± 5,76 *** 0,22 0,47 
RV (l) ± SEM 2,76 ± 0,15 2,34 ± 0,28   
RV (%d.N.) ± SEM 127,81 ± 6,25 112,35 ± 15,08 -0,15 -0,04 
Resistance (kpa*s/l) ± SEM 0,17 ± 0,02  0,52 ± 0,08 **   
Resistance (%d.N.) ± SEM 58,19 ± 5,19  174,93 ± 26,75 ** -0,29 0,44 
DLCOc (mmol/min/kpa) ± 
SEM 
 3,31 ± 0,49   
DLCOc (%d.N.) ± SEM  35,49 ± 4,70  0,83 ** 
peak VO2 (%d.N.) ± SEM 112,08 ± 7,47  45,65 ± 4,94 ***   
Ruhe pO2 (mmHg) ± SEM 78,25 ± 2,99  62,89 ± 3,31 * 0,19 0,38 
 
 
Tabelle 3. Lungenfunktion bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer  
Lungenfibrose. Mittelwerte ± SEM. % d. N., Prozent der Norm. FEV1, Einsekundenausatmungskapazität, 
VC, Vitalkapazität, TLC, totale Lungenkapazität, RV, Residualvolumen, R, Atemwegswiderstand, DLCOc, 
CO Transferfaktor, korrigiert auf die aktuelle Hb-Konzentration, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme, 
Ruhe pO2, Sauerstoffpartialdruck in Ruhe. Bei den Kontrollpersonen wurde kein DLCOc bestimmt. *, p < 
0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen und für Signifikanz der Korrelatio-
nen. 
3 . 1 . 2 . 2 .  M ax i mal e  S au e rs to f f au f n ahme  
D i e  m ax im al en  S aue r s t o f fa u fn a hm e in  P roz en t  d e r  No rm w a r  b e i  d e n  
LF  P a t i e n t en  s t a rk  e r n i e d r i g t  u nd  b e t ru g  i m  Mi t t e l  l e d i g l i c h  4 5 , 65  % 
d e r  N o rm  ( p  =  5 ,5 1  *  1 0 - 5 ,  T ab .  3 ) .  
3 . 1 . 2 . 3 .  B lu tg as ana ly s e  
D e r  S a u e rs t o f f p a r t i a l d r u ck  in  R uh e  wa r  b e i  d en  LF  P a t i e n t en  m i t t e l -
g r a d i g  au f  6 2 , 89  mm H g e rn i e d r i g t  ( p=  0 ,0 15 )  ( T ab .  3 ) .   
D e r  Ko h l en d i ox id pa r t i a l d ru c k  in  Ru he  w a r  e b en f a l l s  mi t t e l g r a d i g  a u f  
3 5 ,9 0  m mH g e r n i ed r i g t  ( p  =  0 ,0 07 )  ( Ab b .  6 ) .   
3 . 1 . 2 . 4 .  Hä mo dyn ami k  
D i e  H äm od yn a m ikw e r t e  wu rd e n  nu r  v o n  d e n  LF  P a t i en t e n  e rh ob e n .  
H i e r  z e i g t en  s i ch  k e in e  S i gn i f i k anz en  fü r  d i e  Ko r r e l a t i o n en  m i t  d e r  
m ax im al e n  S a u e rs to f f a u f n ah me  (T a b .  4 ) .  
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Merkmal Mittelwert ± SEM Korrelationskoeffizient 
(r) mit peak VO2  
(% d.N.) 
mPAP (mmHg) ± SEM 32,56 ± 4,02 -0,42 
HMV (l/min) ± SEM 4,2 ± 0,46 -0,16 
PVR (dyn) ± SEM 598,44 ± 107,99 -0,22 
CVP (mmHg) ± SEM 2,00 ± 1,04 -0,36 
mSAP (mmHg) ± SEM 29,78 ± 1,45 -0,56 
SVR (dyn*s*cm-5) ± 
SEM 
1770 ± 132,28 -0,11 
SaO2 (%) ± SEM 89,91 ± 1,61 0,64 
SvO2 (%) ± SEM 60,38 ± 2,10 0,23 
CI (l/min/m2) ± SEM 2,16 ± 0,19 -0,24 
 
 
Tabelle 4. Hämodynamik bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Mittel-
werte ± SEM. mPAP, mittlerer pulmonal-arterieller Druck, HMV, Herzminutenvolumen, PVR, pulmonal 
vaskulärer Widerstand, CVP, zentraler Venendruck, mSAP, mittlerer systemisch arterieller Druck, SVR, sys-
temisch vaskulärer Widerstand, SaO2, arterielle Sauerstoffsättigung, SvO2, zentralvenöse Sauerstoffsättigung, 
CI, Cardiac Index.  
3 . 1 . 3 .  Sp i ro e r go me t r i s ch e  D a t en  
3 . 1 . 3 . 1 .  Hä mo dyn ami s c he  und  v en t i l a t o r i s ch e  Pa ra me t e r  
W i e  in  A bb .  5  d a rge s t e l l t ,  b e t r u g  d i e  H e r z f r e qu enz  in  R uh e  b e i  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  75 , 91  ±  3 , 15  min - 1 ,  b e i  LF  P a t i en t en  w a r  s i e  a u f  
8 6 ,9 1  ±  2 ,8 3  mi n - 1  e r h öh t  (p  =  0 , 00 4 ) .   
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r re i ch t e n  d i e  Ko n t ro l l pe r so n en  e in e  s i gn i -
f i ka n t  h öh e r e  H e rz f r e q ue nz  a l s  d i e  LF  P a t i e n t en  (1 50 ,64  ±  7 , 88  mi n - 1   
v s .  1 20 ,3 6  ± 3 , 99  m in - 1 ,  p  =  0 , 00 9) .   
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im a le r  Be l as t un g  s a nk  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  d i e  H e rz f r e qu enz  a u f  10 3 , 45  ±  5 , 60  mi n - 1   u nd  b e i  d en  LF  P a t i e n -
t e n  a u f  9 6 , 91  ±  3 ,88  m in - 1 .  
A c h t  Mi nu t e n  n a c h  m ax im a le r  Be l as tu n g  s an k  d i e  H e rz f r e q u enz  w e i -
t e r  a u f  9 2  ±  4 , 57  mi n - 1  b e i  de n  Ko n t ro l lp e r s on e n  u nd  a u f  8 8 ,4 5  ±  2 , 38  
m in - 1  b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n .  Be i  d en  E r ho lu n gs h e rz f r e qu e nz en  l a gen  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  D i f f e r enz en  z wi s ch e n  d en  Gr up p en  vo r .  
 
D i e  S au e rs t o f fa u fna h m e in  Ru h e  e r ga b  ke in e n  s i gn i f i ka n t en  U n t e r -
s c h i ed  z wi s c h en  de n  G ru pp en .  S i e  be t ru g  b e i  d e n   Kon t ro l lp e r s on e n  
0 , 27  ± 0 , 02  l /m i n ,  b e i  d en  LF  P a t i e n t en  0 , 25  ± 0 , 01  l /m i n .  
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Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  w a r  d i e  S aue r s t o f fa u fn a hm e b e i  d e n  LF  P a -
t i e n t e n ,  im  Ge ge n sa t z  z u  d e n  Ko n t ro l lp e r so n en ,  s t a rk  e r n i e d r i g t  (2 ,3 7  
±  0 ,3 4  l /m in  vs .  0 ,9 1  ±  0 , 08  l / m i n ,  p  =  0 , 00 13 ) .   
N a c h  d r e i  Mi nu t en  s an k en  d i e  W e r t e  a u f  0 , 48  ±  0 , 06  l / m in  fü r  d i e  
K o n t ro l lp e r so ne n  un d  a u f  0 , 39  ±  0 ,0 3  l /m i n  fü r  d i e  LF  P a t i e n t e n .  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax i m al e r  Be l a s tun g  s a n k  d i e  S a u e rs to f f a u f n ah me  
w e i t e r  0 ,3 6  ±  0 , 04  l /m i n  b e i  K on t r o l l p e r so n en  un d  au f  0 , 29  ±  0 , 02  
l /m i n  b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n .  D i e  E rh o lu n gs w er t e  z e i g t en  k e in e  s i gn i -
f i ka n t e n  Un t e r s ch i ed e  z wi s c he n  d en  Gru p pe n .  
 
D i e  V en t i l a t i o n  un t e r  R uh eb e d i n gunge n  e r ga b  k e in e n  s i gn i f i ka n t e n  
U n te r s ch i e d  z w i s ch e n  d e n  Gr up p en .  S i e  b e t ru g  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r -
s on e n  1 0 , 55  ±  0 ,78  l /m i n  u nd  b e i  de n  LF  P a t i e n t en  14 , 29  ±  2 ,1 9  
l /m i n .  
Be i  m ax im a le r  Be l a s tu n g  b e t ru g  d i e  V en t i l a t i on  b e i  d e n   
K o n t ro l lp e r so ne n  76 , 06  ±  10 ,0 9  l /m i n ,  b e i  de n  LF  P a t i en t en  w a r  s i e  
a u f   44 ,1 8  ± 4 , 34  l /m in  s i gn i f i k a n t  e r n i e d r i g t  (p  =  0 , 00 6 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu te n  s a nk  d i e  V en t i l a t i on  d an n  wi ed e r  a u f  2 5 ,9 3  ±  2 , 87  
b e i  d en  K on t r o l l p e r s on e n  un d  a u f  21 ,87  ±  1 ,5 6  b e i  d e n  LF  P a t i e n t en .  
A c h t  Mi nu t en  n a ch  m ax i ma l e r  Be l as tu n g  s a nk  d i e  V en t i l a t i o n  w e i t e r  
a u f  1 6 , 39  ±  1 ,6 8  l / m in  b e i  d en  Ko n t r o l lp e r so ne n  u nd  15 , 92  ±  0 ,7 7  
l /m i n  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n .  Au c h  h i e r  l a ge n  b e i  d en  E rho lu n gsw e r t e n  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en  v o r .  
 
D a s  A t emz u gv o l ume n  i n  Ru h e  b e t ru g  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r s on e n  0 ,7 1  ± 
0 , 06  l  un d  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  0 , 73  ±  0 ,0 9  l .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r r e i ch t en  d i e  K on t r o l l p e r so n en   e i n  s i gn i -
f i ka n t  h öh e r es  At emz u gvo l um e n  a l s  d i e  LF  P a t i en t en  (2 , 63  ±  0 , 30  l  
v s .  1 ,1 7  ±  0 , 14  l ,  p  =  0 ,0 00 7 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu t e n  g i n ge n  d i e  W e r t e  b e i  d en  K on t r o l lp e r so n en  au f  
1 , 18  ±0 ,1 3  l  n a ch  ac h t  Min u t e n  w e i t e r  a u f  0 ,8 3  ±  0 , 08  l  z u r ü ck .   
Be i  d e n  LF  P a t i e n t e n  f i e l  d a s  At emz ugv o lu me n  n a ch  d r e i  Mi nu te n  a u f  
0 , 89  ±  0 ,1 1  l  u nd  n a c h  a ch t  M in u t en  a u f  0 ,7 2  ±  0 ,0 6  l .  E s  e r ga be n  
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s i ch  b e i  d en  E rh o lun gs w e r t e n  d e s  A t emz u gvo l um e ns  k e ine  s i gn i f i k an -
t e n  Di f f e r e nz en  z wi s ch en  de n  G ru pp en .  
 
D i e  A t em f re qu e nz  b e i  d en  LF  P a t i en t en  w ar  i n  R uh e  1 9 ,8 7  ±  1 ,7 3  
m in - 1 ,  b e i   d en  K on t r o l l p e r so n en  1 5 , 67  ± 1 , 35  mi n - 1 .  
Be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  h a t t e n  d i e  LF  P a t i en t e n  e i ne  s i gn i f i k ant  
h ö he r e  At em f r eq u enz   a l s  d i e  Ko n t r o l lp e r s on e n  ( 29 ,1 2  ±  1 , 63  m in - 1  
v s .   3 9  ±  2 , 67  m in - 1 ,  p  =  0 , 01 2 ) .  
D r e i  Mi nu t en  n ac h  m ax im al e r  Be la s t un g  b e t ru g  d i e  At emf r e q ue nz  b e i  
d e n  LF  P a t i en t e n  26 , 19  ±  1 ,9 9  min - 1  u n d   22 ,9 7  ±  1 ,9 5  m in - 1  b e i  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n .  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax i m al e r  Be l a s tu n g  s a nk  d i e  A t emf r e q ue nz  a u f  
2 0 ,5 5  ±  1 ,8 2   mi n - 1  b e i  d e n  K on t r o l lp e r so n en  un d  a u f   2 2 ,8 9  ±  1 ,5 3  
m in - 1  be i  d en  LF  P a t i e n t e n .  A u ch  h i e r  l a ge n  b e i  d e n  E rho lu n gsw e r t e n  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en  v o r .  
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Abbildung 5. Hämodynamische und ventilatorische Parameter vor, während und nach maximaler Belas-
tung  bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Mit-
telwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 11). Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). HR, Herzfre-
quenz, VO2, Sauerstoffaufnahme, VE, Ventilation, VT, Atemzugvolumen, BF, Atemfrequenz.  *, p < 0,05, **, 
p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
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3 . 1 . 3 . 2 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Sau e rs t o f f -  und  Ko h l end i -             
o x id pa r t i a ld ru ck e  
W i e  i n  A bb .  6  d a r ge s t e l l t ,  w a r  d e r  S au e r s to f f pa r t i a ld r u ck  in  R uh e  b ei  
d e n  K on t r o l l p e r son e n  s i gn i f i k an t  höh e r   a l s  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  
( 7 8 , 25  ±  2 ,9 9  mm Hg v s .  6 2 , 89  ±  3 ,3 1  m mH g,  p  =  0 , 01 5 ) .   
A u c h  b e i  m ax im a le r  Be l as tu n g  w a r  d e r  S au e rs to f fp a r t i a ld r u ck  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  s i gn i f i k a n t  hö he r  a l s  b e i  d en  LF  P a t i en t en  ( 81 ,5 2  ± 
2 , 40  mm H g v s .  5 1 ,9 2  ± 4 , 37  m mH g,  p  =  0 ,0 00 3 ) .   
D r e i  Min u t en  n a c h  m ax i m al e r  Be l a s tu n g  e r ga b e n  s i ch  W e r t e  fü r  d i e  
K o n t ro l lp e r so ne n  vo n  9 5 , 30  ±  2 ,3 6  mm H g un d  fü r  d i e  LF  P a t i e n t en  
v o n  6 8 , 58  ±  6 , 17  mm H g ( p  =  0 ,0 04 )  un d  w a r  som i t  s i gn i f i k an t  e r n i e d -
r i g t .  
A u c h  ac h t  Min u t e n  n a c h  m ax im al e r  Be l as tu n g  z e i g t e  s i ch  e in  s i gn i f i -
k a n t  e rn i e d r i g t e r  Sa u e r s to f fp a r t i a ld r uc k  vo n  7 0 , 38  ±  5 ,1 0  mm H g b e i  
d e n  LF  P a t i e n t e n  u n d  90 ,4 0  ± 2 , 46  m mH g b e i  d e n  K on t ro l lp e r s on e n  
( p  =  0 , 00 4 ) .   
 
D e r  Ko h l e nd i ox id pa r t i a l d ru c k  in  R uhe  b e t r u g  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  39 ,8 5  ± 0 , 88  m mH g un d  w a r  b e i  d e n  LF  P a t i en t en  a u f  35 ,9 0  ± 
1 , 52  e r n i ed r i g t  (p  =  0 , 00 7 ) .   
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b en  s i ch  K oh le nd iox id p a r t i a l d ru c k e  v on  
3 7 ,4 2  ± 1 , 17  fü r  d i e  Ko n t ro l lp e r s on en  un d  3 6 , 72  ±  2 ,19  f ü r  d i e  LF   
P a t i e n t e n .  
D r e i  Mi nu te n  n a c h  m ax im al e r  Be l a s tu n g  z e i g t e n  s i c h  P a r t i a ld ru c k e  
v o n  34 ,4 4  ±  1 ,1 1m mH g f ü r  d i e  Kon t ro l lp e r s on e n  un d  3 5 , 65  ± 1 , 56  
m mH g f ü r  d i e  LF  Pa t i e n t e n .  
D i e  K on t r o l l p e r so ne n  h a t t en  a ch t  M inu t en  n a c h  m ax im a le r  Be l as t un g  
K o h l en d i ox id pa r t i a l d ru ck e  v on  3 4 , 49  ±  1 ,1 4  mm H g u nd  d i e  LF  P a t i -
e n t en  v on  3 4 , 16  ±  1 , 07  mm H g.  
 
D e r  Bas e  Ex c es s  i n  Ru h e  b e t ru g  b e i  de n  Ko n t ro l lp e r s on en  2 , 11  ± 0 , 37  
m mol / l  u nd  b e i  den  LF  P a t i en t en  1 ,06  ± 0 , 66  mm ol / l  un d  w a r  d am i t  
n i ch t  s i gn i f i ka n t  un t e r s ch i e d l i c h  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
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Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  e i n  s i gn i f i ka n t  e rh ö h t e r  Ba s e  
Ex c es s  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n  ge ge n üb er  d e n  K on t r o l lp e r s on e n  ( -3 ,2 7  ± 
1 , 16  mm ol / l  v s .  -0 ,3 1  ±  0 , 84  m mol / l ,  p  =  0 , 01 4 ) .   
D r e i  Min u t e n  n ac h  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b  s i ch  e in  Ba s e  Ex c e ss  
f ü r  d i e  K on t r o l l p e r s on e n  vo n  -6 ,4 5  ±  1 , 42  mmo l / l  u nd  f ü r  d i e  LF  P a -
t i e n t e n  vo n  -2 ,2 1  ± 0 ,8 7  m mol / l  ( p  =  0 , 0 04 ) .  
A u c h  na c h  a ch t  Min u t e n  z e i g t e  s i ch  e i n  s i gn i f i k an t  e r h öh t e r  Ba s e  Ex -
c e s s  f ü r  d i e  LF  P a t i e n t e n  ge ge n üb e r  d e n  Ko n t r o l l p e r son e n  ( - 5 , 84  ±  
1 , 48  mm ol / l  v s .  -1 ,5 6  ±  0 , 82  m mol / l ,  p  =  0 , 00 8 ) .  
 
D e r  e nd ex s p i r a to r i s c h e  S au e rs to f fp a r t i a l d ru c k  in  Ru h e  be t ru g  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  1 0 9 , 14  ±  1 ,1 7  mm H g un d  b e i  d e n  LF  P a t i e n t en  
1 1 1 , 05  ± 2 , 39  m mHg.  
U n te r  m ax im al e r  Be l a s tu n g  s t i e g  de r  e nd ex s p i r a to r i s che  Sa u e rs t o f f -
p a r t i a ld r u ck  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r so ne n  a u f  11 2 , 30  ±  1 ,5 1  mm H g u nd  
b e i  d en  LF  P a t i e n t en  au f  1 16 ,9 0  ± 3 , 38  mm H g an .  
N a c h  d r e i  Mi nu t en  s t i e g  d e r  e nd ex s p i r a t o r i s c he  S au er s to f fp a r t i a l -
d r u ck  n o ch  w e i t e r  a u f  1 22 ,3 3  ± 0 , 87  m mH g b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  
u n d  au f  1 17 ,3 3  ± 1 ,5 9  mm H g b e i  de n  LF  P a t i e n t en  an  ( p  =  0 ,0 05 ) .  
A c h t  M in u t en  n a c h  m ax im al e r  Be l as t un g  s an k  d e r  e nd ex sp i ra to r i s che  
S a ue r s to f f pa r t i a ld ru c k  d an n  a u f   1 15 ,4 8  ± 1 , 38  m mH g be i  d e n  Ko n -
t r o l l p e r so n en  u nd  au f  1 15 ,0 6  ± 1 , 44  mm H g be i  d en  LF  P a t i e n t e n .  
 
Be i  d e r  a l ve o l o a r t e r i e l l e n  S au e r s to f fd i f f e r enz  e r ga b en  s i ch  i n  R uhe  
W e r t e  v on  3 0 , 88  ± 2 ,5 9  mm H g fü r  d i e  K on t r o l lp e r s on e n  u nd  48 ,1 5  ± 
4 , 70  mm H g fü r  d i e  LF  P a t i en t e n  ( p  =  0 , 0 2 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  z e i g t en  d i e  LF  P a t i e n t en  e ine  s i gn i f i ka n t  
e r h öh t e  a l v eo lo - a r t e r i e l l e  S a u er s t o f f d i f f e re nz  a l s  d i e  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  ( 30 ,2 3  ± 2 , 98  m mH g vs .   6 4 , 98  ±  7 , 44  mm H g,  p  =  0 ,0 0 3) .  
N a c h  d r e i  Min u t e n  e r ga b  s i ch  e in e  Di f f e r e nz  vo n  2 7 , 03  ± 1 , 95  mm H g 
b e i  d en  Ko n t ro l l pe r s on e n  un d  4 8 , 75  ± 6 ,8 9  mm H g b e i  d en  LF  P a t i e n -
t e n  (p  =  0 , 02 ) .  
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A u c h  n ac h  a c h t  Min u t e n  h a t t e n  d i e  LF  P a t i e n t en  e in e  s ign i f i k an t  hö -
h e r e  a l v eo l o a r t e r i e l l e  Sa u e rs t o f f d i f f e r e nz  a l s  d i e  Ko n t r o l lp e r so ne n  
( 2 4 , 74  ±  1 ,6 3  mm Hg v s .  4 4 , 68  ±  5 ,7 8  m mH g,  p  =  0 , 01 ) .  
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Abbildung 6. Arterielle und exspiratorische O2- und CO2-Partialdrucke vor, während und nach maxi-
maler Belastung bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungen-
fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 11). Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). pO2, 
Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, BE, Base Excess, PETO2, endexspiratorischer O2-
Partialdruck, AaDO2, Alveolo-arterielle Sauerstoffdifferenz. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unter-
schiede zwischen den Gruppen. 
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3 . 1 . 3 . 3 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Koh le nd i ox id konz e n t ra t i o -
n en  
W i e  i n  A bb .  7  d a rge s t e l l t  w a r  d i e  end ex s p i r a t o r i s ch e  Ko h l e nd i ox id -
k o nz e n t r a t i on  i n  Ru h e   b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n  im  G e ge n s a t z  z u  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  s i gn i f i k a n t  e rn i ed r ig t  ( 5 , 18  ±  0 , 14  % v s .  4 , 31  ±  
0 , 25  %   p  =  0 ,0 02 ) .  
A u c h  b e i  m ax im al e r  Be l as t un g  z e i g t e  d i e  e nd ex sp i ra to r i s c h e  Ko h l en -
d iox i dk onz en t r a t i on  e in e n  s i gn i f i k a n t e n  U n t e r s c h i ed .  D i e  Ko n t ro l l -
p e r so n en  h a t t e n  e in e  e n d ex sp i r a t o r i s c h e  K oh l en d iox i dko nz en t r a t i o n  
v o n  5 ,6 7  ±  0 ,1 6  %  u n d  d i e  LF  P a t i e n t e n  l ed i g l i ch  4 , 25  ±  0 , 40  %  ( p  =  
0 , 00 7) .  
N a c h  d r e i  Min u t e n  h a t t e n  d i e  Ko n t ro l lp e r s on e n  e i ne  e nd ex s p i r a t o r i -
s c h e  K oh l en d iox i dk o nz e n t r a t i on  vo n  4 , 85  ±  0 , 1 2  %  un d  d i e  LF  P a t i -
e n t en  v on  4 ,3 1  ± 0 ,2 9  % .  
A c h t  Min u t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  h a t t en  d i e  K on t r o l lp e r so ne n  
e i n e  s i gn i f i k a n t  e rh ö h t e  en d ex sp i r a t o r i s c h e  Ko h l en d i ox id k onz en t r a t i -
o n  ge ge n üb e r  d e n  LF   P a t i e n t e n  ( 4 , 71  ±  0 , 12  %  v s .  4 , 19  ±  0 ,2 2  %,  p  =  
0 , 04 ) .  
 
D e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge mi sc h te n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  e r ga b  in  
R uh e  b e i  d en  LF  Pa t i e n t e n  e i n en  d e u t l i c h en  s i gn i f i k an t  e r n i e d r i g t en  
A n te i l  a l s  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so ne n  (3 , 16  ±  0 ,1 2  % vs .  2 , 22  ±  0 ,1 2  
% ,  p  =  7 , 70 *  10 - 5 ) .  
A u c h  b e i  m ax im ale r  Be l as t un g  z e i g t e  s i c h  f ü r  d i e  LF  P a t i e n t e n  e in  
d e u t l i ch  r ed uz i e r t e r  K oh l en d iox i da n t e i l  d e r  ge mi s ch t e n  ex sp i r i e r t en  
Lu f t  im  G e ge ns a t z  z u  de n  K on t r o l l p e r s on e n  ( 4 , 39  ±  0 ,1 4  %  vs .  2 ,6 7  ± 
0 , 22  % ,  p  =  6 ,1 3*  1 0 - 5 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu t en  h a t t en  d i e  K on t r o l lp e r s on e n  e in e n  Ko h l e nd i ox id -
a n t e i l  d e r  ge mi sc h te n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  v on  3 ,3 2  ±  0 ,1 1  %  u n d  d i e  LF  
P a t i e n t e n  vo n  2 , 41  ±  0 ,1 7  %  (p  =  0 ,0 00 8 ) .  
A u c h  a c h t  M in u t en  n a c h  m ax im al e r  Be l as tu n g  w a r  b e i  de n  LF  P a t i e n -
t e n  e i n e  de u t l i ch  e r n i e d r i g t e  Ko h l e nd i ox id ko nz e n t r a t i on  d e r  ge m is ch -
t e n  ex sp i r i e r t en  Lu f t  f e s t z u s t e l l e n  (2 ,9 5  ±  0 , 09  %  v s .  2 , 20  ±  0 ,1 1 ,  p  =  
0 , 00 03 ) .  
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Be i  d e r  a r t e r i e l l en  K o h l e nd iox id ko nz e n t r a t i o n  w a r  nu r  i n  R uh e  e in  
s i gn i f i ka n t e r  Un te r s c h i ed  z u  e rk e nn en .  Di e  Ko n t ro l lp e r s on e n  h a t t en  
e i n e  a r t e r i e l l e  K oh l e nd i ox id ko nz en t r a t i o n  v on  5 ,5 6  ±  0 ,1 2  %  u nd  d i e  
LF  P a t i en t e n  vo n  5 , 0 9  ±  0 ,2 4  %  (p  =  0 , 0 2 ) .  
D i e  Ko n t ro l lp e r s one n  h a t t e n  u n t e r  m ax im al e r  Be l a s tu n g  e i n e  a r t e r i e l -
l e  Ko h l en d i ox idk onz en t r a t i o n  v on  5 ,2 2  ±  0 ,1 7  % un d  d i e  LF  P a t i en t en  
v o n  5 , 30  ± 0 , 31  %.  
D r e i  Mi nu te n  n a c h  m ax im al e r  Be l a s tun g  e r ga b  s i ch  f ü r  d i e  K on t r o l l -
p e r so n en  e i n e  a r t e r i e l l e  K oh l en d iox id k onz en t r a t i o n  vo n  4 , 80  ±  0 ,1 6  
%  un d  f ü r  d i e  LF  Pa t i e n t e n  vo n  5 , 07  ± 0 ,2 4  %.  
N a c h  a c h t  Mi nu t e n  z e i g t e  s i ch  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so ne n  e i n e  a r t e r i e l -
l e  K oh l en d iox i dk onz e n t r a t i on  v on  4 ,81  ±  0 ,1 6  u nd  b e i  de n  LF  P a t i en -
t e n  vo n  4 , 85  ±  0 ,1 7  % .  
 
D i e  fu nk t i on e l l e  a lv e o l ä r e  V en t i l a t i on  b e t ru g  i n  R uh e  be i  d en  K on -
t r o l l p e r so n en  6 , 43  ±  0 ,4 9  l /m i n  u nd  be i  d en  LF  P a t i e n t en  7 ,5 9  ±  1 ,4 0  
l /m i n .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r re i ch t e n  d i e  Ko n t ro l l pe r so n en  e in e  s i gn i -
f i ka n t  h öh e r e  f un k t i on e l l e  a l v eo l ä r e  Ve n t i l a t i o n  a l s  d i e  LF  P a t i en t e n  
( 5 9 , 58  ±  8 ,4 1  l /m i n  vs .  28 ,6 5  ± 3 , 53  l /m in ,  p  =  0 ,0 04 ) .  
D r e i  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  s an k  d i e  fu nk t io n e l l e  a l v eo -
l ä r e  V e n t i l a t i o n  b e i  d e n  K on t r o l l p e r so n en  au f  1 8 , 04  ±  2 , 2 3  l /m i n  un d  
b e i  d en  LF  P a t i e n t en  au f  1 2 , 54  ±  1 ,2 1  l /m i n  (p  =  0 , 02 ) .  
N a c h  a c h t  Mi nu te n  s an k  d i e  f un k t i on e l l e  a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n  w e i t e r  
a u f  10 ,3 9  ±  1 ,1 7  l /m in  b e i  d en  K on t ro l l pe r so n en  un d  a u f  8 , 57  ±  0 ,69  
l /m i n  b e i  d en  LF  Pa t i e n t e n .  
 
D i e  e f fe k t iv e  a l v eo l ä r e  V en t i l a t i o n  b e t r u g  in  R uh e  b e i  de n  K on t r o l l -
p e r so n en  6 , 01  ±  0 , 5 1  l / m i n  u nd  b e i  d e n  LF  P a t i e n t en  5 , 74  ±  1 ,2 4  
l /m i n .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r re i ch t e n  d i e  Ko n t ro l l pe r so n en  e in e  s i gn i -
f i ka n t  hö h e r e  e f f ek t i ve  a lv e o l ä r e  V en t i l a t i o n  a l s  d i e  LF  P a t i e n t e n  
( 6 6 , 57  ±  1 0 , 16  l / m in  vs .  1 9 , 00  ±  2 ,7 4  l / m in ,  p  =  0 ,0 00 6 ) .  
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A u c h  n a c h  d r e i  M in u t e n  z e i g t en  d i e  Ko n t r o l l p e r so n en  e ine  s i gn i f i k an t  
h ö he r e  e f f ek t iv e  a lv e o l ä r e  V en t i l a t i o n  a l s  d i e  LF  P a t i e n t e n  ( 1 8 , 48  ± 
2 , 41  l /m in  v s .  9 ,3 9  ±  1 , 45  l / m i n ,  p  =  0 , 0 05 ) .  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  z e i g t e  s i c h  eb e n f a l l s  e i n e  
s i gn i f i ka n t  h öh e r e  e f f e k t iv e  a l ve o l ä re  V e n t i l a t i o n  f ü r  d i e  Ko n t ro l l -
p e r so n en  i m  Ge ge ns a t z  z u  d en  LF  P a t i e n t en  ( 10 ,2 7  ±  1 ,2 2  l /m i n  v s .  
6 , 50  ±  0 , 89  l /m i n ,  p  =  0 , 01 ) .  
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Abbildung 7. Arterielle und exspiratorische CO2-Konzentrationen zur Berechnung der alveolären Venti-
lation bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Mit-
telwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 11). Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). FETCO2, en-
dexspiratorische CO2-Konzentration, FECO2, CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft, FaCO2, arterielle 
CO2- Konzentration, fkt alv VE, funktionelle alveoläre Ventilation, eff alv VE, effektive alveoläre Ventilation.  
*, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
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3 . 1 . 3 . 4 .  Funk t ion e l l e r  und  e f f ek t i v e r  To t ra u m 
W i e  i n  Ab b .  8  da rge s t e l l t ,  b e t ru g  d e r  f u nk t io n e l l e  To t ra u m  b e i  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  in  R uh e  0 , 27  ±  0 , 02  l  u nd  b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n  0 ,3 5  
±  0 ,0 4  l .  
Be i  m ax im a l e r  Be la s tu n g  e r r e i c h t e  d e r  f un k t i o ne l l e  T o t ra u m b e i  d e n  
LF  P a t i en t e n  e i n en  s i gn i f i k an t  n i ed r i ge r e n  W e r t  a l s  b e i  de n  K o n t ro l l -
p e r so n en  ( 0 , 57  ±  0 ,0 5  l  v s .  0 , 42  ±  0 ,0 5  l ,  p  =  0 , 04 ) .  
N a c h  d re i  M in u t en  s a n k  d e r  fu nk t io ne l l e  T o t r aum  b e i  de n  K on t r o l l -
p e r so n en  au f  0 ,3 5  ±  0 , 03  l  u nd  b e i  de n  LF  P a t i en t en  au f  0 , 3 8  ±  0 , 04  
l .  
A c h t  Min u t en  n ac h  m ax im al e r  Be l as tu n g  sa n k  d e r  fu nk t io ne l l e  T o t -
r a um  w ei t e r  a u f  0 ,3 0  ±  0 , 02  l  b e i  d en  K on t r o l l p e r so n en  u nd  a u f  0 , 33  
±  0 ,0 3  l  b e i  d en  LF  P a t i en t en .  
 
D e r  Qu o t i e n t  au s  d e m f un k t i on e l l e  T o t r a um  u nd  d em  A t emz u gvo l u -
m e n  ( fk t  V D/ VT ,  fu n k t i on e l l e r  r e l a t i v e r  T o t r au m )  w a r  b e i  d en  Ko n-
t r o l l p e r so n en  s i gn i f i ka n t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n  (3 9 , 01  ± 
1 , 37  %  v s .  4 8 , 09  ±  1 , 75  % ,  p  =  0 ,0 04 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  b e i  de n  Ko n t r o l l pe r s on e n  e in e  
d e u t l i ch e  s i gn i f i k an t e  Er n i e d r i gun g  de s  f un k t i on e l l en  r e l a t i v e n  T o t -
r a um e s  ge ge n ü b er  R uh e .  D em ge ge n übe r  f i e l  d e r  W e r t  b e i  d e n  LF  P a -
t i e n t e n  d eu t l i ch  w e n i ge r  s t a rk  a b  u nd  w a r  b e i  Be l a s t ung  s i gn i f i ka nt  
h ö he r  a l s  b e i  d en  K o n t ro l lp e r so ne n  (2 2 ,7 3  ±  1 ,0 1  %  v s .  3 6 ,0 4  ±  2 , 30  
% ,  p  =  0 , 00 03 ) .  
A u c h  d re i  Mi nu t e n  n a c h  m ax im al e r  Be l a s tu n g  e r ga b  s i ch  f ü r  d i e  Ko n -
t r o l l p e r so n en  e i n e  d e u t l i ch e  s i gn i f i k an t e  E rn i ed r i gun g  b e i  d e m 
f u nk t io n e l l e n  r e l a t i v en  T o t r a um  ge ge n ü b e r  R uh e .  Im  G e ge n s a t z  
h i e rz u  f i e l  d e r  W er t  b e i  de n  LF  P a t i e n t en  d eu t l i ch  w e n i ge r  s t a r k  ab  
u n d  w a r  d r e i  Mi nu t e n  n a ch  Be l a s t un g  s i gn i f i k a n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  (3 1 ,3 9  ±  1 ,7 4  %  v s .  4 3 ,5 4  ±  2 ,5 1 ,  p  =  0 , 0 00 9) .  
N a c h  ac h t  M in u t en  h a t t en  d i e  Ko n t ro l lp e r s on e n  e i n en  fu n k t i on e l l e n  
r e l a t i v en  T o t r au m v o n  37 ,2 1  ±  1 ,6 2  % u nd  d i e  LF  P a t i e n t e n  v on  
4 6 ,6 4  ±  2 ,5 8  %  (p  =  0 , 01 ) .  
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D e r  e f f ek t iv e  To t ra u m  b e t r u g  be i  d e n  K o n t ro l lp e r s on e n  i n  Ru h e  0 ,3 0  
±  0 ,0 3  l  un d  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  0 , 44  ±  0 ,0 5  l  ( p  =  0 , 04 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  e r ga b  s i c h  f ü r  d i e  Ko n t ro l lp e r so n en  e in  
e f f e k t i v e r  To t r a um v on  0 ,3 3  ± 0 , 03  l  u nd  fü r  d i e  LF  Pa t i e n t e n  vo n  
0 , 66  ± 0 , 12  l  (p  =  0 , 0 3 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu t e n  w a r  d e r  e f f e k t i v e  T o t ra um  0 ,3 3  ±  0 , 0 2  l  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  un d  b e i  d e n  LF  P a t i en t en  s a nk  e r  au f  0 ,5 1  ±  0 , 08  l .  
A c h t  Mi nu te n  na c h  m ax im a le r  Be l as tu n g  s an k  de r  e f f ek t iv e  To t r a um 
b e i  d en  Ko n t ro l l pe r s on e n  a u f  0 , 30  ±  0 , 02  l  u nd  a u f  0 , 42  ±  0 ,0 5  l  b e i  
d e n  LF  P a t i e n t en  (p  =  0 , 04 ) .  
 
D e r  e f f e k t i v e  r e l a t i v e  To t r a um  ( e f f  V D /  V T)  w a r  i n  Ru he  b e i  d en  LF  
P a t i e n t e n  s i gn i f i kan t  e rh öh t  (4 3 , 03  ±  1 , 96  %  vs .  60 ,6 2  ± 4 , 62  % ,  p  =  
0 , 01 ) .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  wa r  de r  e f fe k t iv e  r e l a t i v e  T o t r a um  b e i  d e n  
LF  P a t i en t en ,  im  Ge ge n s a t z  z u  d en  Ko n t r o l l p e r so n en ,  d eu t l i c h  s i gn i -
f i ka n t  e r hö h t  (1 5 , 47  ±  2 ,7 3  %  v s .  5 3 , 40  ±  5 ,6 8  % ,  p  =  0 ,00 0 3) .  
N a c h  d r e i  M in u t en  s t i e g  b e i  d en  LF  P a t i en t en  d e r  Q u o t i e n t  v on  
e f f e k t i v en  T o t r au m /  A t emz u gv o l um en  a u f   5 6 , 97  ±  5 , 34  %   u n d  b e i  
d e n  K on t r o l l p e r so ne n  s t i e g  e r  au f  3 0 , 27  ±  2 ,6 9  %  (p  =  0 ,00 2 ) .  
A c h t  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l a s tu n g  s t i e g  d e r  e f f ek t i ve  r e l a t i v e   
T o t r a um  we i t e r  au f  5 8 , 81  ±  5 ,0 6  % b e i  d en  LF  P a t i en t en  un d  a u f  
3 8 ,2 4  ±  2 ,1 9  %  b e i  d e n  K on t r o l l p e r so ne n  (p  =  0 , 00 5) .  
 
D e r  Qu o t i e n t  au s  e f f e k t iv en  To t r a um  u n d  f un k t i on e l l e n  T o t r a um  ( e f f  
V D /  fk t  V D)  b e t r ug  i n  R uh e  b e i  d e n  LF  P a t i e n t en  1 ,2 8  ±  0 , 12  u nd  
1 , 10  ± 0 , 03  b e i  d en  K on t r o l l p e r s on en .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  h a t t e n  d i e  LF  P a t i en t e n  e i n en  s i gn i f i k a nt  
h ö he r e n  W e r t  a l s  d i e  K on t r o l lp e r s on en  ( 0 ,6 5  ±  0 , 09  v s .  1 , 57  ±  0 , 27 ,  p  
=  0 , 01 2 ) .  
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im a le r  Be l as tu n g  h a t t en  d i e  Ko n t r o l l p e r so n en  
e i n en  e f f  V D/  fk t  V D  vo n  0 ,9 5  ±  0 , 04  un d  d i e  LF  P a t i en t en  vo n  1 ,36  
±  0 ,1 8 .  
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N a c h  a c h t  Mi nu t en  z e i g t e n  d i e  K on t ro l l pe r so n en  e in e n  e f f  VD /  f k t  
V D  vo n  1 ,0 2  ±  0 , 03  un d  d i e  LF  P a t i en t en  vo n  1 ,3 0  ±  0 ,1 6 .  Be i  d en  
E r ho lu n gsw e r t e n  e r ga b e n  s i ch  k e i n e  s i gn i f i ka n t e n  Un t e r s c h i ed e  z wi -
s c h en  d e n  G ru pp e n .  
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Abbildung 8. Funktioneller und effektiver Totraum vor, während und nach maximaler Belastung bei 
Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose.  Mittelwerte ± 
SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 11). Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). fkt VD, funktioneller 
Totraum, fkt VD/VT, funktioneller Totraum/Atemzugvolumen, eff VD, effektiver Totraum, eff VD/VT, effek-
tiver Totraum/Atemzugvolumen, eff VD/fkt VD, effektiver Totraum/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 
0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
 73 
3 . 1 . 3 . 5 .  M ax i mal e  h ä mod yna mi s ch e ,  v e n t i l a t o r i s ch e  und  me t abo l i -
s ch e  Pa ra me t e r  
E in e  G e ge nü b e rs t e l l un g  v o n  K on t ro l lpe r s on e n  u nd  LF  P a t i e n t en  e r gab  
b e i  a l l en  P ar a me t e r n  s i gn i f i k a n t e  U n t e r s c h i ed e  z w i s c hen  de n  G ru p -
p e n ,  s i eh e  T ab .  5 .  
 
 Kontrollen LF              p 
Max. HR 150,64 120,36 0,009 
Max. HR, % d. N. 81,45 41,59 0,004 
Max. VO2 (peak VO2) 2,37 0,91 0,001 
Max. VO2 (peak VO2), 
% d. N. 
112,08 45,65 5,5*10-5 
Max. VE 76,06 44,18 0,006 
Max. VE, % d. N. 111,53 67,65 0,001 
Max. VT 2,63 1,17 0,0007 
Max. VT, % d. N. 139,61 67,44 6,8*10-5 
Max. BF 29,12 39,00 0,012 
Max. BF, % d. N. 80,89 108,34 0,012 
3 min BE -6,45 -2,21 0,004 
3 min BE-Ruhe BE -8,56 -3,27 0,002 
 
 
Tabelle 5. Maximale hämodynamische, ventilatorische und metabolische Parameter bei Kontrollperso-
nen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Messparameter kurz vor Ende 
der Belastung (maximale Leistung). % d. N., Prozent der Norm, HR, Herzfrequenz, VO2, Sauerstoffaufnahme, 
VE, Ventilation, VT, Atemzugvolumen, BF, Atemfrequenz. BE 3 min, Base Excess zum Zeitpunkt 3 min nach 
Abbruch der Belastung. p, Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen.  
3 . 1 . 3 . 6 .  A r t e r i o - e xs p i ra t or i s ch e  Koh le nd i ox idd i f f e r en zen  
W i e  b e r e i t s  o b en  da r ge s t e l l t ,  h a t t en  d i e  LF  P a t i e n t en  i n  R uh e  e i ne n  
s i gn i f i ka n t  e r n i e d r ig t e n  K oh l en d iox i d an t e i l  d e r  ge mi s ch t en  ex sp i r i e r -
t e n  Lu f t ,  e in e  s i gn i f i k a n t  e rn i ed r i g t e  e n d ex sp i r a to r i s ch e  K oh le nd i -
ox i dk onz e n t r a t i on  u n d  e i n e  s i gn i f i k an t  e r n i ed r i g t e  a r t e r i e l l e  K oh l e n -
d iox i dk onz en t r a t i on ,  ge ge nü b e r  de n  Ko n t r o l l p e r so n en ,  s i e h e  Ab b .  7 .  
 
W i e  i n  A bb .  9  d a rge s t e l l t ,  b e t ru g  d i e  D i f f e r enz  a us  d e r  a r t e r i e l l en  
K o h l en d i ox id ko nz en t ra t i on  un d  d em  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge -
m is ch t en  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  ( E a DC O 2 )  i n  R uh e  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n   
2 , 40  ±  0 , 13  %   u nd  b e i  d e n  LF  P a t i en t en  2 , 88  ±  0 , 18  %  u nd  z e i g t e  
d a mi t  k e i n e  s i gn i f i k a n t e n  Un te r s ch i e de  z wi s ch en  de n  G rup p en .  
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D a s  g l e i ch e  ga l t  fü r  d i e  Di f f e r e nz  au s  d e r  a r t e r i e l l e n  K o h l en d i ox id -
k o nz e n t r a t i on  u nd  d e r  en dex s p i r a t o r i s c h e n  K oh l e nd i ox idk o nz e n t r a t i -
o n  ( A a DC O 2 )  (0 ,3 8  ±  0 , 10  % vs .  0 , 74  ±  0 ,1 2  % ) .  
 
W i e  b e r e i t s  o b en  da r ge s t e l l t ,  h a t t e n  d i e  LF  P a t i e n t en  b e i  m ax im al e r  
Be l a s tu n g  e in en  d eu t l i c h en  s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r e n   K oh l e nd i ox id a n-
t e i l  d e r  ge m is c h t en  e x s p i r i e r t e n  Lu f t  u n d  e i n en  s i gn i f i k an t  n i ed r i ge r e  
e n d ex sp i r a t o r i s c h e  K oh le nd iox i dk onz e n t r a t i o n  a l s  d i e  Ko n t r o l l p e r so -
n e n ,  s i eh e  A bb .  9 ,  M i t t e ,  F E CO 2 ,  F E T CO 2 .  
D i e  a r t e r i e l l e  Ko h le n d i ox idk o nz e n t r a t i on  z e i g t e  d a ge ge n  k e in en  s i g -
n i f i k a n t en  Un t e r s ch i ed  z w i s c he n  K on t r o l l p e r so n en  u nd  d e n  LF  P a t i -
e n t en  ( s i eh e  Ab b .  9 ,  M i t t e ,  FaC O 2 ) .  
D i e  E a DC O 2  e r r e i ch t e  e n t s p r ec h en d  be i  d e n  LF  P a t i en t en  un t e r  m ax i -
m al e r  Be l as t un g  e in e n  s i gn i f i k an t  h öhe r e n  W e r t  a l s  b e i  de n  K on t r o l l -
p e r so n en  ( 0 , 83  ±  0 ,1 6  %  v s .  2 ,5 5  ±  0 , 22  %,  p  =  0 , 00 03 ) .  
A u c h  d i e  A aDC O 2  z e i g t e  e in e n  s i gn i f i k an t  hö h e re n  W er t  b e i  d en  LF  
P a t i e n t e n  ge ge n ü b er  d en  Ko n t r o l l pe r so n en  ( -0 ,4 5  ±  0 ,1 1  %  vs .  0 ,8 8  ± 
0 , 16  %,  p  =  0 ,0 00 2 ) ,  wo b e i  d i e  Kon t ro l lp e r s on e n  e ine n  n e ga t i v en  
W e r t  e r r e i c h t e n ,  we l c he r  du r ch  d i e  ve r t i e f t e  Atm un g  z u  e r k l ä r e n  i s t  
( s .  D i sk us s io n ) .  
3 . 1 . 3 . 7 .  Ab so lu te  V e r änd e run g en  d er  a r te r i e l l en  und  ex sp i r a to r i -             
s ch en  Koh l end io x idk on z en tr a t i on en  b e i  ma x i ma le r  B e la s -
t un g  
W i e  in  A bb .  9  d a rge s t e l l t ,  s t i e g  d e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge m is c h -
t e n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  b e i  d en  K on t r o l lp e r so n en  b e i  Be la s t un g  d e u t l i ch  
a n ,  w äh r e nd  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  nu r  e i n  ge r in ge r  A ns t i eg  f e s t z us t e l -
l e n  w a r .  Da du r c h  w a r  be i  d en  LF  P a t i e n t e n  d i e  e n t sp r ec h e nd e  Di f f e -
r e nz  z u r  R uh e  un d  M ax i m al we r t e n  s ign i f i k an t  ge ge n üb er  d e n  Ko n -
t r o l l p e r so n en  e r n i ed r i g t  (1 ,2 3  ±  0 , 16  %  vs .  0 , 46  ±  0 ,1 3  % ,  p  =  0 , 00 5 ) .  
D e m ge ge n üb e r  e r ga b e n  s i ch  k e i n e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z w i -
s c h en  d en  G ru pp en  h i ns i ch t l i ch  d e r  e n d ex sp i r a to r i s che n  K oh le nd i -
ox i dk onz e n t r a t i on .  S i e  b e t r u g  b e i  den  Ko n t ro l l pe r so n en  0 ,5 0  ± 0 , 16  
%  un d  b e i  d en  LF  Pa t i e n t e n  -0 ,0 6  ±  0 ,2 1  % .  
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D i e  a r t e r i e l l e  K oh le n d i ox idk o nz e n t r a t i on  f i e l  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  u n t e r  Be l a s tu ng  ge r i n g f ü g i g  a b ,  w ä h r en d  s i e  b e i  den  LF  P a t i en t e n  
l e i c h t  an s t i e g .  D adu r c h  e r ga b  s i ch  e in  s i gn i f i k an t e r  Un te r s c h i ed  de r  
R uh e  –  A rb e i t  D i f f e r e nz en  ( -0 ,3 4  ±  0 , 12  %  vs .  0 ,2 0  ±  0 ,1 6  %,  p  =  
0 , 02 ) .  
D i e  E a DC O 2  s a nk  b e i  A rb e i t  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so ne n  s t a rk  ab ,  w ä h-
r e n d  s i e  be i  d e n  LF  P a t i e n t e n  n u r  ge r i n g fü g i g  a bs a nk .  E n t sp r e ch e nd  
w a r  d i e  R uh e  -  Ar b e i t  D i f f e re nz  d i e s e s  W e r t es  s i gn i f i k an t  u n t e r -
s c h i ed l i ch  z wi s c h en  de n  G r up pe n  ( - 1 ,5 6  ±  0 ,1 5  %  vs .  - 0 ,3 3  ±  0 ,1 3  %,  
p  =  0 , 00 09 ) .  
D i e  A a DC O 2  s an k  b e i  A r be i t  b e i  d en  K o n t ro l lp e r s on e n  e b e n fa l l s  a b ,  
w ä h r en d  s i e  b e i  de n  LF  P a t i e n t e n  l e i c h t  a ns t i e g .  En t sp r e c h en d  w a r  
d i e  Ru h e  -  A rb e i t  D i f f e r e nz  d i e s es  W e r t es  s i gn i f i k an t  un t e r s c h i ed l i ch  
z wi s c h en  d e n  G rup p en  ( -0 ,8 3  ±  0 , 14  %  v s .  0 ,1 4  ±  0 , 0 9  %,  p  =  
0 , 00 02 ) .  
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Abbildung 9. Arterio-exspiratorische CO2-Differenzen bei Ruhe und maximaler Belastung bei Kontroll-
personen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Mittelwerte ± SEM. 
Max-Ruhe, Differenz zwischen Werten bei maximaler Belastung und Ruhe. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 
11).  Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). FECO2, CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft, FETCO2, 
endexspiratorische CO2-Konzentration, FaCO2, arterielle CO2- Konzentration, FaCO2 - FECO2, arterielle CO2- 
Konzentration - CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft,  FaCO2 - FETCO2, arterielle CO2- Konzentration – 
endexspiratorische CO2-Konzentration. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den 
Gruppen.  
3 . 1 . 3 . 8 .  V e r änd e run g en  d e r  a r t e r i e l l e n  B lu tg as e  und  de r  T o t räu me              
b e i  ma x i ma le r  B e la s tung  
W i e  in  T a b .  6  d a rge s t e l l t ,  s t i e g  d e r  a r t e r i e l l e  S au e rs to f f p a r t i a ld r uc k  
b e i  de n  K on t r o l l p e r s on e n  l e i c h t  a n ,  wä h r e nd  e r  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  
d e u t l i ch  a bs a nk .  Da d u r ch  e r ga b  s i ch  e i n  s i gn i f i k a n t  un t e r s c h i ed l i ch e r  
V e r l au f  z w i s c he n  de n  G ru pp e n  (3 ,2 6  ± 2 ,8 7  l  v s .  - 10 ,9 7  ±  2 , 44  l ,  p  =  
0 , 00 12 ) .   
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Merkmal Ruhewerte Maximalwerte Differenzen 
 
KO LF KO LF KO LF 
pO2 
(mmHg) 
78,25 ± 2,99 62,89 ± 3,31 81,52 ± 2,40 51,92 ± 4,37 3,26 ± 2,87  -10,97 ± 2,44 ** 
pCO2 
(mmHg) 
39,85 ± 0,88 35,90 ± 1,52 37,42 ± 1,17 36,72 ± 2,19 -2,44 ± 0,87  0,82 ± 1,17 * 
fkt VD 
(l) 
0,27 ± 0,02 0,35 ± 0,04 0,57 ± 0,05 0,42 ± 0,05 0,30 ±0,04  0,07 ± 0,03 *** 
eff VD (l) 0,30 ± 0,03 0,44 ± 0,05 0,33 ± 0,03 0,66 ± 0,12 0,03 ± 0,05 0,22 ± 0,09 
eff/fkt 
VD 
1,10 ± 0,03 1,28 ± 0,12 0,65 ± 0,09 1,57 ± 0,27 -0,46 ± 0,10  0,30 ± 0,15 *** 
 
 
Tabelle 6. Absolute Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler Belastung 
bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Mittelwerte 
± SEM. pO2, Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, fkt VD, funktioneller Totraum, eff VD, 
effektiver Totraum, eff/fkt VD, effektiver/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für 
Unterschiede zwischen den Gruppen.  
 
D i e  r e l a t i ve  V e r änd e r un g  b e t ru g  5 ,1 5  ±  3 ,6 7  %  vs .  - 18 ,25  ± 3 , 93  %,  p  
=  0 , 00 1  ( V g l .  A bb .  1 0 ) .  
Fü r  d e n  Ko h l en d i ox id p ar t i a l d ru ck  ga l t  d as  g l e i c h e ,  w a s  o b en  b e r e i t s  
f ü r  de n  FaC O2  a usge f ü h r t  wu r d e .  D i e  R uh e  –  A rb e i t  D i f f e r e nz en  s in d  
i n  T a b .  6  a u f ge fü hr t  un d  e r ga b en  s i gn i f i k a n t e  Di f fe r e nze n  z wi s ch en  
d e n  G ru pp e n  (p  =  0 , 0 4 ) .  D i e  r e l a t i v e  V e r ä nd e r un g  b e t r ug  - 6 , 0 9  ±  2 ,2 7  
%  vs .  2 , 01  ±  3 ,0 5  %  ( V gl .  A bb .  10 ) .  
D e r  f un k t i on e l l e  To t ra um  s t i e g  b e i  d en  K on t r o l lp e r s on e n  d e u t l i ch  a n ,  
w ä h r en d  e r  b e i  d en  LF  P a t i en t en  n u r  l e i ch t  a ns t i e g .  Da d u r ch  e r gab  
s i ch  e in  s i gn i f i ka n t  u n t e r s c h i ed l i ch e r  V e r l a u f  z wi s c h en  d e n  G r up pe n  
( 0 ,3 0  ±  0 ,0 4  l  v s .  0 , 07  ±  0 , 03  l ,  p  =  7 , 24  *  10 - 5 ) .  D i e  r e l a t i v e  Ve r ä n -
d e r un g  b e t r u g  ( 111 , 02  ±  15 ,8 7  %  v s .  1 9 , 89  ±  6 ,4 5  % ,  p  =  0 , 00 02 ) ,  
V g l .  A bb .  10 .   
D e r  e f f e k t i ve  T o t r au m  s t i e g  b e i  b e i d en  G r up p en  a n  u nd  z e i g t e  k e in en  
s i gn i f i ka n t  un t e r s ch i ed l i ch e n  V e r l a u f .  D i e  r e l a t i v e  V erä n d e ru n g  be -
t r u g  2 0 , 59  ±  16 ,7 2  %  b e i  d e n  Ko n t ro l l p e r so n en  u nd  4 3 , 64  ±  1 4 , 75  % 
b e i  d en  LF  P a t i e n t en  ( V gl .  A bb .  10 ) .  
D e r  Q u o t i e n t  a us  e f f e k t i v em  T o t r aum  u nd  f un k t io ne l l e  T o t ra um  f i e l  
b e i  de n  K on t r o l l p e r s on e n  s t a r k  a b ,  wä h r e nd  e r  b e i  d en  LF  P a t i en t e n  
d e u t l i ch  an s t i e g .  Da d u r ch  e r ga b  s i ch  e i n  s i gn i f i k an t  un t e r s c h i ed l i ch e r  
V e r l au f  z wi s ch en  de n  G r up p en  ( - 0 , 46  ±  0 ,1 0  l  v s .  0 ,3 0  ±  0 , 15  l ,  p  =  
0 , 00 04 ) .  D i e  r e l a t i v e  V e r ä nd e ru n g  b e t r u g  - 40 ,7 6  ±  8 ,4 1  %  b e i  d en  
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K o n t ro l lp e r so ne n  u n d   17 ,8 5  ±  6 , 20  %  b e i  d e n  LF  P a t i e n t e n ,  p  =  
0 , 00 05 ,  Ab b .  1 0 .  
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Abbildung 10. Prozentuale Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler 
Belastung bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. 
Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 11). Graue Säulen: Lungenfibrosen (n = 11). pO2, Sauer-
stoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, fkt VD, funktioneller Totraum, eff VD, effektiver Totraum, 
eff/fkt VD, effektiver/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwi-
schen den Gruppen.  
3 . 1 . 4 .  Ko r r e l a t ions an a ly s en  
3 . 1 . 4 . 1 .  Ko r r e l a t ion  v on  L ung enf unkt i onsp a ra me t e r n  mi t  de r  ma -
x i mal en  S au er s to f f au f n ah me  
Fü r  d i e  K on t r o l lp e r s on e n  e r ga b en  s i ch  k e in e  s i gn i f i k an t e n  Ko r r e l a t i -
o n en  mi t  d e r  m ax im al e n  S au e r s to f f au f n a hm e.  Fo l ge n d e  P a r am et e r  ge -
h ö r t en  h i e rz u :  E in se k un d en a us a t mu n gs k ap az i t ä t ,  V i t a lk ap az i t ä t ,  t o t a -
l e  Lu n ge n k a p az i t ä t ,  R es id ua lv o l um en ,  R e s i s t an c e ,  S au e rs to f fp a r t i a l -
d r u ck ,  ( s i eh e  T ab .  3  un d  Ab b .  1 1 ) .  
Be i  d en  LF  P a t i e n t e n  e r gab e n  s i ch  fü r  d i e  Vi t a lk a p az i t ä t  ( VC )  ( r  =  
0 , 62 3 ,  p  =  0 , 04 1)  u n d  fü r  d e n  C O  T ra n s f e r f a k to r ,  ko r r ig i e r t  a u f  d i e  
a k tu e l l e  Hb  –  Ko nz en t r a t i o n  ( D LC O c)  ( r  =  0 , 82 6 ,  p  =  0 , 0 03 )  s i gn i f i -
k a n t e  Ko r r e l a t i o nen  mi t  d e r  m ax im ale n  S a u e rs t o f f a u fn ah m e.  Di e  an -
d e r e n  P ar a m et e r  ko r r e l i e r t e n  au c h  h i e r  n i c h t  s i gn i f i k an t  mi t  d e r  m a -
x im al e n  S a u er s t o f fa u f n ahm e  ( s i e h e  T ab .  3  u nd  A bb .  11 ) .  
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Abbildung 11. Korrelation von Lungenfunktionsparamtern mit der maximalen Sauerstoffaufnahme bei 
Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Die Graphiken 
auf der linken Seite stellen die Kontrollen und auf der rechten Seite die LF Gruppe dar. r = Regressionskoeffi-
zient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. FEV1, Einsekundenausatmungs-
kapazität, VC, Vitalkapazität, TLC, totale Lungenkapazität, RV, Residualvolumen, R, Atemwegswiderstand, 
DLCOc, CO Transferfaktor, korrigiert auf die aktuelle Hb-Konzentration, pO2, Sauerstoffpartialdruck, peak 
VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
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3 . 1 . 4 . 2 .  Ko r r e l a t ion  v on  CO 2  A t e mäqui va l en t  b e i  B e l as tun g  mi t  
d e r  ma x i mal en  Sau e rs t o f f au f nah me  
D a s  C O 2  A t em äq u iv a l en t  ( EQ CO 2 )  w ar  b e i  d en  LF  P a t i en t en  s i gn i f i -
k a n t  ge ge n üb e r  d en  K on t r o l l p e r so n en  e r hö h t  ( 44 ,2  vs .  2 6 , 07 ,  p  =  
0 , 00 09 ) .  Es  e r ga b  s i ch  w ed e r  f ü r  d i e  K o n t ro l lp e r s on e n  n o ch  f ü r  d i e  
LF  P a t i e n t en  e in e  s i gn i f i ka n t e  K or r e l a t i on  mi t  d e r  m ax im al e n  S a ue r -
s to f f au f na hm e .  ( s i eh e  Ab b .  1 2 )  
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Abbildung 12. Korrelation von CO2 Atemäquivalent bei Belastung mit der maximalen Sauerstoffauf-
nahme bei Kontrollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Die 
Graphiken auf der linken Seite stellen die Kontrollen und auf der rechten Seite die LF Gruppe dar. r = Regres-
sionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. EQCO2, CO2 Atem-
äquivalent an der aerob-anaeroben Schwelle, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
3 . 1 . 4 . 3 .  Ko r r e l a t ion  v on  Hä mod yn a mikw e r t en  mi t  d e r  ma x i ma l en              
S au e rs to f f au f n ahme  
K e in e r  d e r  h ä mo dyn a m i s ch e n  P a r ame t e r  ko r r e l i e r t e  s ign i f i k an t  mi t  
d e r  m ax im al e n  S a ue r s t o f fa u fn a hm e ( s i e h e  T a b .  4 ,  A bb  1 3 ) .  
D i es  b e t r a f  f o l ge n de  Pa r am e t e r :  m i t t l e r e r  pu l mo n a l - a r t e r i e l l e r  D r u ck ,  
C a rd i ac  In d e x ,  z en t r a l e r  Ve n en d ru c k ,  mi t t l e r e r  s ys t e m isc h  a r t e r i e l l e r  
D r u ck ,  pu lm on a l  va s ku lä r e r  W id e rs t an d  /  s ys t e mi s ch  v as ku l ä r e r  W i -
d e r s t an d ,  p u lm on a l  v as ku l ä r e r  W id e rs t a nd s  In d ex ,  z e n t r a l v en ös e  S au -
e r s t o f f s ä t t i gun g ,  a r t e r i e l l e  S a u er s t o f f sä t t i gun g  ( s i eh e  A bb .  1 3 ) .  
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Abbildung 13. Korrelation von Hämodynamikwerten mit der maximalen Sauerstoffaufnahme bei Kon-
trollpersonen und Patienten mit pulmonaler Hypertonie infolge einer Lungenfibrose. Die Graphiken auf 
der linken Seite stellen die Kontrollen und auf der rechten Seite die LF Gruppe dar. r = Regressionskoeffizient, 
p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. mPAP, mittlerer pulmonal-arterieller 
Druck, CI, Cardiac Index, CVP, zentraler Venendruck, mSAP, mittlerer systemisch arterieller Druck, 
PVR/SVR, pulmonal vaskulärer Widerstand/systemisch vaskulären Widerstand, PVRi, pulmonal vaskulärer 
Widerstands Index, SvO2, zentralvenöse Sauerstoffsättigung, SaO2, arterielle Sauerstoffsättigung, peak VO2, 
maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
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3 . 2 .  S t ud i e  I I :  Pr imä r e  pu l mo nal e  Hy p er t on i e  vs .  ch r on i s ch  
t h ro mb o e mbol i s che r  p u l mon al e r  Hyp e r ton i e  
3 . 2 . 1 .  An th r opo me t r i s ch e  Da t en  
E in e  G e ge nü b e rs t e l l u n g  vo n  P a t i e n t en  mi t  p r im ä r e r  p u lm on a l e r  H y-
p e r t on i e  (PP H )  u nd  P a t i e n t en  m i t  ch ron i s c h  th ro mb o emb ol i s ch e r  p u l -
m on a l e r  H yp e r t o n i e  ( CT EP H )  z e i g t e  k e in e  s i gn i f i ka n t e n  U n t e r sc h i e d e  
h in s i ch t l i c h  Al t e r ,  K ö r pe r g r ö ße  u nd  Kö r p e r ge wi ch t  (T a b .  7 ) .  
 
Merkmal PPH CTEPH 
Anzahl(n) 21 16 
Geschlecht(w) 
(m) 
15 
6 
7 
9 
Alter(Jahre) 
 
47,4 ± 2,1 
(32-61) 
53,2 ± 2,9 
(32-71) 
Körpergröße 
(cm) 
169,9 
(156-188) 
172,8 
(163-197) 
Körpergewicht 
(kg) 
73,3 
(45-103) 
78,8 
(54-122) 
 
 
Tabelle 7. Anthropometrische Daten bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboem-
bolischer pulmonaler Hypertonie. Mittelwerte ± SEM, Minimum und Maximum, w = weiblich, m = männ-
lich. Die statistische Analyse zeigte keine signifikanten Unterschiede zwischen den Gruppen. 
3 . 2 . 2 .  Ruh e pa ra me t e r  
3 . 2 . 2 . 1 .  Lung enf u nk t i on  
W i e  in  T a b .  8  d a r ge s t e l l t ,  z e i g t e n  s i ch  b e i  d en  Lu n g e n f un k t i on s -
p a r am e te r n  s i gn i f i k a n t e  U n t e r s ch i ede  z wi s c h en  d en  PP H  P a t i en t e n  
u n d  d en  CT EP H  P a t i e n t e n .  S o  w a r  d i e  E in s ek un d en au s a tm un gs k ap az i -
t ä t  i n  P roz en t  d e r  N o rm  be i  d en  C TEP H  P a t i en t en  d e u t l i c h  r e duz i e r t ,  
( p  =  0 ,0 05 )  un d   a uß e r d em  d i e  Vi t a lk ap az i t ä t  i n  P r oz en t  d e r  N o rm,  ( p  
=  0 ,0 2 ) .  D i e  a nd e re n  Lu n ge n f u nk t io ns p a r am et e r  z e i g t e n  k e in e  s i gn i -
f i ka n t e n  Un t e r s ch i ed e  z wi s c he n  d en  Gru p pe n .  
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Merkmal PPH CTEPH Korrelationskoeffizient (r) 
mit peak VO2 (% d. N.) 
   PPH CTEPH 
FEV1 (l) ± SEM 2,75 ± 0,11 2,42 ± 0,15   
FEV1 (%d.N.) ± SEM 90,20 ± 2,79  76,83 ± 3,57 ** 0,08 0,21 
VC (l) ± SEM 3,50 ± 0,14 3,21 ± 0,17   
VC (%d.N.) ± SEM 93,47 ± 2,88  81,65 ± 4,28 * 0,09 0,32 
TLC (l) ± SEM 5,84 ± 0,22 5,91 ± 0,23   
TLC (%d.N.) ± SEM 101,94 ± 2,42 96,70 ± 5,50 -0,07 0,23 
RV (l) ± SEM 2,34 ± 0,12 2,70 ± 0,24   
RV (%d.N.) ± SEM 125,02 ± 4,79 129,44 ± 11,27 -0,22 0,06 
Resistance (kpa*s/l) ± 
SEM 
0,28 ± 0,02 0,29 ± 0,02   
Resistance (%d.N.) ± 
SEM 
91,56 ± 6,27 95,97 ± 7,48 -0,42 -0,51 
DLCOc (mmol/min/kpa) 
± SEM 
6,54 ± 0,43 6,82 ± 0,48   
DLCOc (%d.N.) ± SEM 70,50 ± 4,39 72,93 ± 4,58 0,22 0,43 
peak VO2 (%d.N.) ± 
SEM 
54,54 ± 3,72  43,00 ± 2,56 *   
Ruhe pO2 (mmHg) ± 
SEM 
70,51 ± 3,11  61,04 ± 2,15 * 0,57 ** 0,19 
 
 
Tabelle 8. Lungenfunktion bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer 
pulmonaler Hypertonie. Mittelwerte ± SEM und Mittelwerte in Prozent der Norm ± SEM. FEV1, Einse-
kundenausatmungskapazität, VC, Vitalkapazität, TLC, totale Lungenkapazität, RV, Residualvolumen, R, 
Atemwegswiderstand, DLCOc, CO Transferfaktor, korrigiert auf die aktuelle Hb-Konzentration, peak VO2, 
maximale Sauerstoffaufnahme, Ruhe pO2, Sauerstoffpartialdruck in Ruhe. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 
0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen und für Signifikanz der Korrelationen. 
3 . 2 . 2 . 1 .  M ax i mal e  S au e rs to f f au f n ahme  
D i e  m ax im al e  S a ue r s t o f fa u fn a hm e in  P r oz en t  de r  N o rm w a r  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i e n t en  d e u t l i ch e r  n i ed r i ge r  a l s  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  
( 5 4 , 54  ±  3 ,7 2  vs .  43 , 00  ± 2 , 56 ,  p  =  0 ,0 2 ,  s i eh e  T ab .  8 ) .  
3 . 2 . 2 . 2 .  B lu tg as ana ly s e  
D e r  Sa u e rs t o f f p a r t i a l d ru c k  in  Ru h e  w a r  b e i  de n  PP H  P a t i e n t e n  im  
M i t t e l  a u f  70 ,5 1  mm H g u nd  b e i  d e n  C TE PH  P a t i e n t en  im  Mi t t e l  a u f  
6 1 ,0 4  m mH g e r n i ed r i g t  ( p  =  0 ,0 3 ) ,  s i eh e  T a b .  8 .  
D e r  K oh l e nd iox id pa r t i a l d ru c k  z e i g t e  k e in e  s i gn i f i ka n t e n  U n t e r sc h i e -
d e  z wi s c he n  d en  Gru p pe n  ( s i eh e  A bb .  1 5 ) .  
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3 . 2 . 2 . 3 .  Hä mo dyn ami k  
Be i  d e n  H äm od yn a m ik w er t en  e r ga b  s i c h  n u r  f ü r  d e n  z en t r a l en  V e n en -
d r u ck  e i n  s i gn i f i k an t e r  U n t e r s ch i ed  z w i s c h en  d en  PP H  P a t i e n t e n  u nd  
d e n  CT EP H P a t i en t e n  (p  =  0 , 00 12 ) ,  s i e h e  T a b .  9 .  
 
Merkmal PPH CTEPH Korrelationskoeffizient (r) 
mit peak VO2 (% d.N.) 
   PPH CTEPH 
mPAP (mmHg) ± SEM 47,67 ± 2,72 46,75 ± 1,86 -0,55 ** -0,31 
HMV (l/min) ± SEM 3,83 ± 0,20 3,78 ± 0,32 0,37 0,11 
PVR (dyn) ± SEM 996,10 ± 108,54 903,69 ± 81,11 -0,40 -0,05  
CVP (mmHg) ± SEM 4,71 ± 1,16  11,33 ± 1,49 ** -0,59 ** 0,11 
mSAP (mmHg) ± SEM 91,41 ± 3,68 96,89 ± 4,92 0,08 0,15 
SVR (dyn*s*cm-5) ± 
SEM 
1866,10 ± 93,04 1951,20 ± 187,55 -0,05 -0,06 
SaO2 (%) ± SEM 92,75 ± 0,93 92,49 ± 1,26 0,54 * 0,27 
SvO2 (%) ± SEM 62,89 ± 2,39 56,17 ± 2,84 0,62 ** 0,31 
CI (l/min/m2) ± SEM 2,10 ± 0,11 2,02 ± 0,18 0,44 * 0,43 
 
 
Tabelle 9. Hämodynamik bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer 
pulmonaler Hypertonie. Mittelwerte ± SEM. mPAP, mittlerer pulmonal-arterieller Druck, HMV, Herzmi-
nutenvolumen, PVR, pulmonal vaskulärer Widerstand , CVP, zentraler Venendruck, mSAP, mittlerer syste-
misch arterieller Druck, SVR, systemisch vaskulären Widerstand, SaO2, arterielle Sauerstoffsättigung, SvO2, 
zentralvenöse Sauerstoffsättigung, CI, Cardiac Index. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unter-
schiede zwischen den Gruppen. 
3 . 2 . 3 .  Sp i ro e r go me t r i s ch e  D a t en  
3 . 2 . 3 . 1 .  Hä mo dyn ami s c he  und  v en t i l a t o r i s ch e  Pa ra me t e r  
W i e  in  Ab b .  1 4  d a r ge s t e l l t ,  b e t r u g  d i e  H e rz f r e qu e nz  i n  R uh e  b e i  d e n  
PP H  Pa t i en t en  8 5 ,5 2  ±  2 , 73  mi n - 1  un d   b e i  d en  CT EPH  P a t i en t e n  
8 0 ,1 3  ±  4 ,9 2  mi n - 1 .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  He r z f r e qu enz  a u f  135 , 90  ±  4 ,3 3  
m in - 1  b e i  de n  PP H P a t i e n t e n  un d  au f  1 27 ,6 3  ±  5 , 50  min - 1  b e i  d en  
C TE PH  P a t i e n t en  an .  
D r e i  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tu n g  sa nk  d i e  H e rz f r e q ue nz  b e i  
d e n  P PH  P a t i e n t en  a u f  1 02 ,1 0  ±  3 ,5 7  m in - 1  un d  b e i  de n  C TE PH  P a t i -
e n t en  s an k  s i e  a u f  9 4 ,0 0  ±  5 ,0 0  mi n - 1 .  
A c h t  Mi nu t e n  n a c h  m ax im a le r  Be l as tu n g  s an k  d i e  H e rz f r e q u enz  w e i -
t e r  a u f  9 2 , 76  ±  3 ,1 5  min - 1  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  un d  a u f  8 6 , 38  ± 
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4 , 16  m in - 1  b e i  d en  C TE PH  P a t i en t e n .  Be i  a l l en  W e r t e n  z e i g t en  s i ch  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D i e  Sa u e rs t o f f a u fna h m e i n  Ru h e  be t rug  b e i  d en  PP H P a t i e n t en  0 ,2 6  ± 
0 , 01  l /m in  u nd  b e i  d e n  CT EP H P a t i en t e n  0 ,2 6  ± 0 , 02  l / m in .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  Sa u e r s to f f au f n ahm e  b e i  d en  PP H 
P a t i e n t e n  au f  1 , 10  ±  0 ,0 9  l /m i n  u nd  b e i  d en  C T EPH  P a t i e n t e n  au f  
0 , 89  ±  0 , 08  l /m i n .  
N a c h  d r e i  Mi nu t e n  s a nk  d i e  S au e rs to f fa u f n ahm e  a u f  0 , 39  ±  0 , 03  l /m i n  
b e i  d en  PP H P a t i en t e n  un d  a u f  0 , 36  ±  0 ,0 3  l /m i n  b e i  d en  CT EP H P a -
t i e n t e n .   
A c h t  Mi nu t en  n a ch  m ax i ma l e r  Be l a s tun g  s a n k en  d i e  W e r t e  w e i t e r  a u f  
0 , 29  ±  0 ,0 2  l /m i n  b e i  d e n  PP H  P a t i en t en  un d  a u f  0 ,2 7  ±  0 ,0 2  l /m i n  
b e i  d en  CT EP H Pa t i e n t e n .  A u ch  h i e r  e r ga b e n  s i ch  b e i  a l l e n  W e r t e n  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
N u r  d i e  Ve n t i l a t i on  i n  Ru h e  e r ga b  e i n en  s i gn i f i k an t e n  U n te r s ch i e d  
z wi s c h en  d en  PP H  P a t i e n t e n  u nd  d e n  C TE PH  P a t i en t en  (1 1 ,5 5  ±  0 , 6 7  
l /m i n  vs .  14 ,2 9  ± 1 , 0 2  l /m i n ,  p  =  0 , 03 ) .  
U n te r  m ax im a le r  Be l a s tu n g  s t i e g  d i e  V e n t i l a t i on  a u f  4 9 ,7 1  ±  2 ,6 8  
l /m i n  b e i  d en  PPH  P a t i e n t en  u nd  au f  53 ,6 4  ±  3 , 96  l / m in  b e i  d en  
C TE PH  P a t i e n t en  an .   
N a c h  d r e i  Mi nu t e n  s a n k  d i e  V en t i l a t i o n  a u f  23 ,8 0  ±  1 ,8 5  l /m in  b ei  
d e n  PP H P a t i en t e n  u n d  a u f  24 ,5 4  ± 2 ,1 5  l / m in  be i  d en  CT EP H  P a t i e n -
t e n .  
N a c h  a c h t  Mi nu t e n  s a nk  d i e  V e n t i l a t i on  w e i t e r  a u f  1 5 , 20  ±  0 ,6 8  l /m i n  
b e i  d en  PP H  P a t i e n t e n  un d  au f  1 6 , 68  ±  1 , 27  l / m i n  b e i  d en  C T EPH  P a -
t i e n t e n .  
 
D a s  At e mz u gvo lu me n  b e t r u g  in  Ru h e  b e i  d en  PPH  P a t i e n t en  0 , 75  ± 
0 , 05  l  un d  b e i  d en  C TE PH  P a t i e n t en  0 , 7 6  ±  0 ,0 7  l .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d as  Ate mz u gvo l um e n  be i  b e id e n  G ru p-
p e n  a n  ( 1 , 94  ±  0 ,1 2  l  v s .  1 , 65  ±  0 ,1 3  l ) .  
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N a c h  d r e i  Mi nu t e n  s a nk  d as  At emz u gv o l um en  d an n  au f  1 , 16  ±  0 , 10  l  
b e i  d e n  PP H  P a t i en t en  un d  au f  1 , 14  ±  0 , 1 0  l  be i  d e n  CT EP H  P a t i en -
t e n .  
A c h t  M in u t en  n ach  m ax im a le r  Be l a s t un g  s an k  d as  At emz u gvo l um e n 
w e i t e r  au f  0 ,7 9  ±  0 , 0 6  l  b e i  d e n  P PH  P a t i e n t e n  un d  au f  0 , 83  ±  0 ,0 7  l  
b e i  d en  C TEP H  P a t i e n t e n .  Be i  a l l e n  W e r t en  e r gab e n  s i c h  eb e n fa l l s  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D i e  At em f r eq ue nz  i n  Ru h e  wa r  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t en  s i gn i f i k an t  
n i ed r i ge r  a l s  b e i  de n  C T EPH  P a t i en t en  ( 16 ,2 6  ±  1 ,0 1  min - 1  vs .  1 9 , 88  
±  1 ,5 1  min - 1 ,  p  =  0 ,0 5 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  Ate m f r eq u enz  b e i  d en  C TEP H  P a -
t i e n t e n  d e u t l i c h e r  a n  a l s  b e i  de n  PPH  P a t i e n t e n  ( 26 ,1 5  ±  1 ,0 2  mi n - 1  
v s .  3 3 , 31  ±  1 ,2 1  min - 1 ,  p  =  6 , 34 *1 0 - 5 ) .  
D r e i  Min u t e n  na c h  m ax i m al e r  Be l a s tu n g  s a nk  d i e  A t emf r e q ue nz  a u f  
2 1 ,1 9  ± 0 , 93  mi n - 1  b e i  d e n  PP H P a t i en t en  u nd  au f  2 1 , 88  ±  0 ,9 3  min - 1  
b e i  d en  CT EP H P a t i e n t en .  
N a c h  ac h t  M in u t en  g i n g  d i e  A te m fr e qu e nz  a u f  20 ,2 6  ±  1 , 0 4  min - 1  b e i  
d e n  PP H P a t i en t e n  u n d  a u f  20 ,8 7  ± 1 ,1 8  mi n - 1  b e i  d en  CT EP H  P a t i e n -
t e n  z u r ü ck .  
Be i  d en  E rh o lu n gs w e r t e n  e r ga b en  s i c h  k e i n e  s i gn i f i ka n t en  Un te r -
s c h i ed e  z w i s c he n  de n  Gr up p en .  
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Abbildung 14. Hämodynamische und ventilatorische Parameter vor, während und nach maximaler 
Belastung  bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hy-
pertonie. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: PPH (n = 21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16). HR, Herzfre-
quenz, VO2, Sauerstoffaufnahme, VE, Ventilation, VT, Atemzugvolumen, BF, Atemfrequenz.  *, p < 0,05, 
**, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
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3 . 2 . 3 . 2 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Sau e rs t o f f -  und  Ko h l end i -             
o x id pa r t i a ld ru ck e  
W i e  i n  Ab b .  1 5  d a r ge s t e l l t ,  w a r  d e r  S a ue r s to f f pa r t i a ld ru c k  i n  R uh e  
b e i  d en  PP H  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  h öhe r  a l s  b e i  d en  C TEP H  P a t i en t e n  
( 7 0 , 51  ±  3 ,1 1  mm Hg v s .  6 1 , 14  ±  2 ,2 9  m mH g,  p  =  0 , 03 ) .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  k e i n  s i gn i f i k a n t e r  U n t e r s c h i ed  
z wi s c h en  d e n  G ru pp e n  ( 65 ,5 2  ± 2 , 51  m mH g vs .  61 ,7 8  ± 1 , 68  mm H g) .  
N a c h  d r e i  M in u t en  b e t r u g  d e r  S a ue r s to f f p a r t i a ld ru c k  b e i  d e n  PP H  P a -
t i e n t e n  84 ,1 1  ±  3 ,6 8  mm H g un d  b e i  d e n  CT EP H Pa t i en t en  7 5 , 92  ± 
2 , 52  mm H g.  
A c h t  Mi nu t en  n a ch  m ax im al e r  Be la s t un g  w a r  d e r  S a u er s to f fp a r t i a l -
d r u ck   b e i  d en  PPH  P a t i en t e n  s i gn i f i k a n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  C TEP H 
P a t i e n t e n  (7 8 , 66  ±  3 , 26  mm H g v s .  6 9 ,3 9  ± 2 , 36  m mH g,  p  =  0 ,0 3 ) .  
 
D e r  K oh l e nd iox id pa r t i a l d ru c k  in  R uhe  b e t r u g  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t en  
3 2 ,2 1  ±  0 ,8 2  mmH g u n d  b e i  d en  C TE PH  P a t i en t e n  3 2 ,9 3  ±  0 ,9 5  
m mH g.  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b en  s i ch  K oh le nd iox id p a r t i a l d ru c k e  v on  
3 1 ,8 8  ±  1 ,0 0  mm Hg b e i  de n  PP H  P a t i e n t en  un d  3 0 , 71  ± 1 ,2 0  mm H g 
b e i  d en  CT EP H P a t i e n t en .  
N a c h  d r e i  M in u t en  z e i g t e  s i ch  e in  Ko h l e nd i ox id p ar t i a l d r u c k  b e i  d e n  
PP H Pa t i en t en  v on  3 0 ,6 5  ±  0 ,7 4  mm Hg u n d  be i  d en  CT EP H P a t i en t en  
v o n  31 ,2 3  ±  1 ,0 2  mm H g.  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  b e t ru g  d e r  Ko h l e nd i ox id -
p a r t i a ld r u ck  b e i  d en  PP H  Pa t i en t en  29 , 45  ±  0 , 64  mm H g u n d  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i e n t en  30 , 79  ±  0 , 80  mm H g.  Be i  a l l en  W e r t e n  e r ga b e n  s i c h  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D e r  Ba s e  Ex c ess  i n  R u h e  w ar  b e i  de n  PP H  Pa t i en t en  s i gn i f i k an t  n i ed -
r i ge r  a l s  b e i  d en  C TE PH  P a t i en t en  ( - 0 ,6 2  ±  0 ,3 6  m mol / l  v s .  0 ,9 9  ±  
0 , 49  mm ol / l ,  p  =  0 ,0 0 98 ) .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  e b e n fa l l s  e i n  e r n i ed r i g t e r  Bas e  
Ex c es s  b e i  d e n  PPH  P a t i e n t e n  ge ge nüb e r  d en  CT EP H  P a t i e n t en  ( - 3 , 49  
±  0 ,4 7  mmo l / l  v s .  -0 , 63  ±  0 , 74  m mol / l ,  p  =  0 , 00 2 ) .  
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A u c h  n a ch  d r e i  Min u t e n  k on n t e  e in  s i gn i f i k a n t  n i e d r i ge r e r  Ba s e  Ex -
c e s s  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t e n  f es t ge s t e l l t  w er d en  ( - 5 , 69  ±  0 , 63  mm ol / l  
v s .  -2 ,8 9  ±  0 , 90  mm ol / l ,  p  =  0 , 01 ) .  
A c h t  M in u t en  na c h  m ax im al e r  Be l as tu n g  b e t ru g  d e r  Ba se  Ex ce ss  b e i  
d e n  PP H  Pa t i en t en  - 4 ,8 9  ±  0 ,5 6  m mol / l  u nd  b e i  d en  CT EP H  P a t i en t e n  
- 2 ,0 9  ±  0 , 91  mm ol / l  (p  =  0 , 00 9) .  
 
D e r  e n d ex sp i r a t o r i s c h e  S a u er s t o f f p a r t i a ld r uc k  in  Ru h e  w a r  b e i  de n  
PP H  P a t i en t en  s i gn i f i k a n t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d en  C TEP H  P a t i en t e n  
( 1 15 ,8 1  ± 1 , 29  mmH g v s .  1 20 ,0 7  ± 1 ,3 4  mm H g,  p  =  0 ,0 3 ) .  
A u c h  b e i  m ax im ale r  Be l a s tu n g  w a r  d e r  e nd ex s p i r a t o r i s ch e  S a u er -
s to f fp a r t i a ld r uc k  be i  d en  PP H  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  n i e d r i ge r  ge ge n -
ü b e r  d en  C TEP H  Pa t i e n t e n  (1 21 ,5 9  ± 1 ,3 1  m mH g vs .  12 8 ,2 5  ±  1 , 33  
m mH g,  p  =  0 , 00 1 ) .  
D r e i  Min u t e n  n a c h  m ax i m al e r  Be l a s tu n g  b e t r u g  d e r   e nd ex s p i r a t o r i -
s c h e  S au e rs t o f fp a r t i a ld r uc k  b e i  d en  PP H  P a t i e n t en  12 5 ,0 9  ±  0 ,7 3  
m mH g un d  b e i  d en  C TE PH  P a t i e n t en  12 6 ,1 3  ±  1 ,1 5  mm H g.  
N a c h  a ch t  Min u t e n  e r ga b  s i ch  e i n  e nd ex s p i r a t o r i s ch e r  Sa u e r s to f fp a r -
t i a ld r uc k  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  vo n  12 0 ,7 2  ±  0 ,8 8  mm H g u n d  be i  de n  
C TE PH  P a t i e n t en  vo n  1 23 ,4 5  ±  1 ,3 4  m mH g.  Be i  d e n  Erh o l un gs w e r t en  
l a ge n  k e i n e  s i gn i f i k a n t e n  Un te r s ch i e de  z wi s ch en  de n  G rup p en  v o r .  
 
Be i  d e r  a l ve o l o a r t e r i e l l e n  S au e r s to f fd i f f e r enz  e r ga b en  s i ch  i n  R uhe  
W e r t e  v on  4 5 , 30  ±  3 ,7 8  mm H g f ü r  d i e  PP H  P a t i e n t e n  u n d  5 1 , 43  ± 
7 , 73  mm H g fü r  d i e  C TE PH  P a t i e n t en .  
Be i  max i ma l e r  Be la s tu n g  b e t r u g  d i e  a l v eo l o a r t e r i e l l e n  S a ue r s to f f d i f -
f e r e nz  b e i  d en  PP H P a t i en t en  5 6 , 06  ±  3 , 30  mm H g u nd  b e i  d e n  C TEP H 
P a t i e n t e n  58 ,4 5  ± 7 , 8 4  m mH g.  
N a c h  d r e i  M in u t en  e r ga b  s i ch  e i n e  a l ve o lo a r t e r i e l l e n  S aue r s t o f fd i f f e -
r e nz  v on  40 ,9 7  ±  3 , 8 1  mm H g fü r  d i e  PP H  P a t i e n t en  un d  v on  42 ,3 3  ± 
8 , 92  mm H g fü r  d i e  C TE PH  P a t i e n t en .  
A c h t  Mi nu t en  n a ch  m ax i ma l e r  Be l as tun g  z e i g t e  s i ch  e in e  a l v eo lo a r t e -
r i e l l e n  Sa u e rs t o f f d i f f e re nz  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  vo n   4 2 ,0 6  ±  3 ,5 9  
m mH g u nd  b e i  d en  C TE PH  P a t i e n t e n  vo n  4 6 , 34  ±  8 , 53  mm H g.  Be i  a l -
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l e n  W e r t e n  z e i g t en  s i ch  k e in e  s i gn i f i ka n t e n  U n t e r s ch i e d e  z wi s c h en  
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Abbildung 15. Arterielle und exspiratorische O2- und CO2-Partialdrucke vor, während und nach ma-
ximaler Belastung bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmona-
ler Hypertonie. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: PPH (n = 21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16). pO2, 
Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, BE, Base Excess, PETO2, endexspiratorischer O2-
Partialdruck, AaDO2, Alveoloarterielle Sauerstoffdifferenz. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Un-
terschiede zwischen den Gruppen. 
 91 
3 . 2 . 3 . 3 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Koh le nd i ox id konz e n t ra t i o -
n en  
W i e  in  A bb .  16  d a rge s t e l l t ,  w a r  d i e  e nd ex s p i r a t o r i s ch e  K o h l e nd i ox id -
k o nz e n t r a t i on  i n  Ru h e  b e i  d en  PPH  P a t i e n t e n  s i gn i f i kan t  hö h er  a l s  
b e i  d en  C TEP H  Pa t i e n t e n  ( 3 , 94  ±  0 , 1 3  %  v s .  3 ,4 9  ±  0 , 15  %,  p  =  
0 , 03 ) .  
A u c h  b e i  m ax im ale r  Be l as t un g  z e i g t e  s i c h  e in  s i gn i f i ka n t e r  Un t e r -
s c h i ed  z w i s ch e n  de n  G r up pe n .  D i e  PP H  P a t i en t e n  h a t t e n  e i ne  e n -
d ex s p i r a t o r i s ch e  Ko h l e nd i ox id ko nz en t r a t i on  vo n  3 ,9 4  ±  0 , 19  %  u nd  
d i e  C T EPH  P a t i e n t e n  v on  3 ,0 1  ± 0 , 20  %  ( p  =  0 ,0 02 ) .  
N a c h  d r e i  M in u t en  b e t r u g  d i e  e nd ex s p i r a t o r i s c he  Ko h le n d i ox idk o n-
z en t r a t i o n  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  3 , 84  ±  0 ,1 3  %  un d  b e i  d e n  C TEP H 
P a t i e n t e n  3 , 36  ±  0 ,1 5  %  (p  =  0 , 02 ) .  
A u c h  n a ch  a ch t  Mi nu te n  h a t t en  d i e  PP H  P a t i e n t en  e i ne  s i gn i f i k a n t  
h ö he r e   en d ex sp i r a t o r i s c h e  K oh le nd iox id ko nz en t r a t i o n  a l s  d i e  C TE PH 
P a t i e n t e n  (3 ,7 4  ±  0 , 1 1  % vs .  3 , 34  ±  0 ,1 4  % ,  p  =  0 ,0 3 ) .  
 
D e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge mi sc h te n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  e r ga b  in  
R uh e  b e i  d e n  PPH  P a t i e n t e n  e i n en  s i gn i f i k a n t  h öh e r en  An t e i l  a l s  be i  
d e n  CT EP H P a t i en t e n  (2 ,4 9  ±  0 , 11  %  v s .  2 ,0 8  ±  0 , 14  %,  p  =  0 , 02 ) .  
A u c h  b e i  m ax im al e r  Be l as tu n g  z e i g t e  s i ch  fü r  d i e  PPH  Pa t i e n t e n  e in  
e r h öh t e r  K oh l e nd iox id a n t e i l  d e r  ge misc h t en  ex s p i r i e r t en  Lu f t  i m  G e -
ge n s a t z  z u  d en  C TE PH  P a t i en t e n  (2 ,92  ±  0 ,1 5  %  v s .  2 , 24  ±  0 ,1 5  % ,  p  
=  0 , 00 3 ) .  
D r e i  M in u t en  n a c h  m ax i ma l e r  Be l as tu n g  w a r  d e r  Ko h l en d i ox id an t e i l  
d e r  ge mis c h t e n  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  b e i  d e n  PP H Pa t i en t e n  e b en f a l l s  
s i gn i f i ka n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  C T EPH  P a t i en t e n  (2 ,6 1  ±  0 ,1 1  %  vs .  
2 , 22  ±  0 , 14  %,  p  =  0 , 03 ) .  
N a c h  a ch t  M in u t en  b e t r u g  d e r  K oh l e nd i ox id a n t e i l  d e r  ge m is c h t en  
ex sp i r i e r t en  Lu f t  be i  d en  PP H  P a t i e n t e n  2 ,4 0  ±  0 ,0 9  %  u n d  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i e n t en  2 , 0 9  ±  0 ,1 2  %  u nd  wa r  som i t  n i c h t  s i gn i f i ka n t .  
 
D i e  a r t e r i e l l e  K oh le n d i ox idk o nz e n t r a t i on  b e t r u g  in  Ru he  b e i  d en  P PH 
P a t i e n t e n  4 , 51  ±  0 ,1 1  %  u nd  b e i  de n  CT EP H  P a t i e n t en  4 ,64  ±  0 ,1 3  % .  
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D i e  PP H  P a t i en t en  h a t t en  b e i  m ax im al e r  Be l as t un g  e i n e  a r t e r i e l l e  
K o h l en d i ox id ko nz en t ra t i on  vo n  4 ,4 6  ± 0 , 14  %  u nd  d i e  C TE PH  Pa t i en -
t e n  vo n  4 , 33  ±  0 ,1 7  % .  
N a c h  d re i  M in u t en  e r ga b  s i ch  e in e  a r t e r i e l l e  Ko h l en d i ox i dk onz e n t r a -
t i o n  v on  4 , 29  ±  0 , 10  %  f ü r  d i e  PP H  Pa t i e n t e n  u nd  vo n  4 ,4 0  ±  0 ,1 4  % 
f ü r  d i e  C TEP H  P a t i e n t en .  
A c h t  Mi nu te n  n ach  m ax im al e r  Be l a s t un g  b e t r u g  d i e  a r t e r i e l l e  Ko h-
l e nd i ox id ko nz en t r a t i o n  b e i  d en  PP H  Pa t i e n t e n  4 ,1 2  ±  0 , 09  %  u nd  b e i  
d e n  C T EPH  P a t i e n t e n  4 ,3 4  ±  0 ,1 1  % .  Be i  a l l e n  W e r t en  z e i g t en  s i ch  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D i e  fu nk t io n e l l e  a l v eo l ä r e  V en t i l a t i on  b e t r u g  in  R uh e  b e i  d e n  PP H 
P a t i e n t e n  7 , 26  ±  0 ,4 3  l /m in  u nd  be i  de n  C TE PH  P a t i e n t en  8 , 37  ±  0 ,6 3  
l /m i n .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  e r gab  s i ch  e i n e  f un k t i on e l l e  a lv e o l ä r e  V e n-
t i l a t i on  v on  3 7 , 10  ±  2 ,3 0  l /m in  f ü r  d i e  PPH  P a t i e n t e n  und  vo n  40 ,4 5  ± 
3 , 34  l /m in  f ü r  d i e  C TE PH  P a t i e n t en .  
D r e i  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  z e i g t e  s i ch  e i ne  f un k t io ne l l e  
a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n  b e i  de n  PP H P a t i e n t e n  vo n  1 6 , 30  ±  1 , 45  l / m in  
u n d  be i  d en  CT EP H P a t i en t en  v on  1 6 , 28  ±  1 ,6 1  l /m in .  
N a c h  a c h t  Min u t e n  b e t ru g  d i e   f un k t io n e l l e  a lv e o l ä r e  Ve n t i l a t i o n  be i  
d e n  PPH  P a t i en t e n  9 ,7 1  ± 0 , 48  l /m i n  u nd  b e i  de n  CT EP H Pa t i en t en  
1 0 ,4 0  ± 0 , 86  l /m i n .  Be i  a l l e n  W e r t e n  z e i g t en  s i ch  k e i n e  s i gn i f i ka n t e n  
U n te r s ch i e d e  z wi s ch e n  d en  Gr up p en .  
 
D i e  e f f ek t iv e  a lv eo l ä r e  V e n t i l a t i on  b e t r u g  i n  R uh e  be i  d e n  PP H 
P a t i e n t e n  6 , 27  ±  0 ,3 2  l /m in  u nd  be i  de n  C TE PH  P a t i e n t en  6 , 25  ±  0 ,4 8  
l /m i n .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b  s i ch  e i n e  e f f e k t i v e  a l v eo l ä r e  V en t i l a -
t i o n  v on  3 2 , 77  ±  2 , 4 0  l / m in  f ü r  d i e  PP H  P a t i en t e n  un d  2 7 ,6 4  ±  2 ,4 5  
l /m i n  fü r  d i e  C TEPH  P a t i en t e n .  
D r e i  M in u t en  n a c h  m ax i ma l e r  Be l a s tu n g  z e i g t e  s i ch  e in e  e f f e k t i ve  
a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n  b e i  de n  PP H P a t i e n t e n  vo n  1 4 , 58  ±  1 , 27  l / m in  
u n d  be i  d en  CT EP H P a t i en t en  v on  1 2 , 37  ±  1 ,2 0  l /m in .  
 93 
N a c h  a c h t  Mi nu te n  b e t ru g  d i e  e f f e k t iv e  a l ve o l ä r e  V en t i l a t i on  b e i  d en  
PP H  P a t i e n t e n  8 ,7 6  ±  0 , 40  l /m i n  u nd  be i  d en  C TEP H  P a t i e n t en  7 , 94  ± 
0 , 66  l /m i n .  H i e r  e rga b e n  s i c h  eb en f a l l s  b e i  a l l en  W e r t e n  k e in e  s i gn i -
f i ka n t e n  Un t e r s ch i ed e  z wi s c he n  d en  Gru p pe n .  
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Abbildung 16. Arterielle und exspiratorische CO2-Konzentrationen zur Berechnung der alveolären 
Ventilation bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hy-
pertonie. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: PPH (n = 21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16).FETCO2, en-
dexspiratorische CO2-Konzentration, FECO2, CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft, FaCO2, arterielle 
CO2- Konzentration, fkt alv VE, funktionelle alveoläre Ventilation, eff alv VE, effektive alveoläre Ventilati-
on. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. Es fällt auf, dass zu 
allen Zeitpunkten die alveoläre CO2-Konzentration (FETCO2) bei der CTEPH Gruppe niedriger war, als bei 
PPH Gruppe. 
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3 . 2 . 3 . 4 .  Funk t ion e l l e r  und  e f f ek t i v e r  To t ra u m 
W i e  in  Ab b .  1 7  d a r ge s t e l l t ,  b e t r u g  d e r  f un k t i on e l l e  To t ra u m in  Ru h e  
b e i  d e n  PP H  Pa t i en t en  0 , 2 7  ±  0 ,0 2  l  u n d  b e i  d en  CT EP H  P a t i en t e n  
0 , 31  ± 0 , 03  l .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d e r  fun k t io ne l l e  To t r a um b e i  d e n  PP H 
P a t i e n t e n  au f  0 ,4 9  ±  0 ,0 2  l  u nd  b e i  de n  C TEP H  Pa t i en t en  a u f  0 ,4 1  ±  
0 , 04  l .  
D r e i  Mi nu t e n  n ac h  m ax im a le r  Be l a s tu n g  sa nk  d e r  f u nk t io n e l l e  
T o t r a um  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  a u f  0 , 3 6  ±  0 ,0 2  l  u nd  b e i  d e n  C TEP H 
P a t i e n t e n  a u f  0 ,3 8  ±  0 ,0 3  l .  
N a c h  a ch t  M in u t en  s a nk  d e r  fu nk t io ne l l e  T o t r aum  w ei t e r  a u f  0 , 28  ± 
0 , 02  l  b e i  d e n  PPH  P a t i e n t e n  u nd  a u f  0 ,3 1  ±  0 ,0 2  l  be i  d en  CT EP H 
P a t i e n t e n .  
 
D e r  Q uo t i en t  a us  de m  fu nk t io n e l l e n  To t ra um  un d  d em  At emz u gvo lu -
m e n  (V D/ V T,  f un k t io ne l l e r  r e l a t i v e r  T o t r a um )  b e t r u g  be i  d en  P PH 
P a t i e n t e n  3 6 , 84  ±  1 , 46  %  u nd  b e i  den  CT EP H  P a t i e n t en  4 0 ,9 0  ±  1 ,9 3  
% .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b e n  s i ch  f ü r  d en  f u nk t io n e l l e n  r e l a t i v en  
T o t r a um  W e r t e  vo n  2 5 ,8 6  ±  1 ,0 2  %  f ü r  d i e  P PH  P a t i en t en  u n d  2 5 , 20  ± 
1 , 13  %  fü r  d i e  CT EP H P a t i en t e n .  
D r e i  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  b e t r u g  d e r  fu nk t i on e l l e  r e l a -
t i v e  T o t r au m b e i  d e n  PP H Pa t i en t en  3 2 , 16  ± 1 , 27  %  u n d  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i e n t en  34 , 17  ± 1 , 90  %.  
N a c h  a c h t  Mi nu t en  z e i g t e  s i ch  e i n  f u nk t io n e l l e r  r e l a t i v e r  To t r a um 
v o n  3 5 , 96  ±  1 ,5 2  %  f ü r  d i e  PP H  P a t i e n t en  un d  3 7 , 66  ±  1 , 74  %  fü r  d i e  
C TE PH  P a t i e n t en .  
 
D e r  e f f ek t i ve  T o t ra u m  b e t r u g  in  Ru he  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t en  0 , 33  ± 
0 , 03  l  un d  b e i  d en  C TE PH  P a t i e n t en  0 , 4 2  ±  0 ,0 4  l .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  e r ga b  s i c h  fü r  d i e  PP H  P a t i en t e n  e in  e f f e k -
t i v e r  To t r a um  v on  0 , 65  ±  0 ,0 4  l  u nd  f ü r  d i e  C TEP H  P a t i e n t e n  v on  
0 , 80  ± 0 , 07  l .  
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D r e i  Mi nu t en  na c h  m ax im al e r  Be l a s tu n g  w a r  d e r  e f fe k t i v e  T o t r au m 
b e i  d en  PP H  P a t i en t en  s i gn i f i k a n t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d en  C T EP H  P a t i -
e n t en  ( 0 , 43  ±  0 ,0 3  l  v s .  0 ,5 6  ±  0 , 05  l ,  p  =  0 , 03 ) .  
A u c h  n a ch  a ch t  M in u t en  w a r  d e r  e f f e k t i v e  T o t r au m b e i  d en  PP H 
P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d e n  C T EPH  P a t i en t en  (0 ,3 3  ±  
0 , 02  l  v s .  0 , 43  ±  0 ,0 3  l ,  p  =  0 , 02 ) .  
 
D e r  e f f ek t i ve  r e l a t i v e  T o t r aum  ( e f f  VD / VT )  w a r  i n  Ru h e  b e i  d e n  PP H 
P a t i e n t e n  d eu t l i c h  s i gn i f i ka n t  e rn i e d r ig t  ( 44 ,8 3  ±  1 ,7 6  % v s .  5 5 ,5 1  ± 
2 , 04  % ,  p  =  0 ,0 00 3) .  
A u c h  be i  m ax im a le r  Be l a s t un g  w a r  d e r  e f f  V D / VT  b e i  d en  PP H  P a t i -
e n t en ,  ge ge n ü be r  de n  C TE PH  P a t i e n t e n ,  s t a rk  s i gn i f i k an t  e r n i ed r i g t  
( 3 4 , 96  ±  1 ,9 5  %  vs .  4 8 , 66  ± 1 , 74  %,  p  =  1 , 28 *  10 - 5 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu t en  w a r  d e r  e f f  V D/ VT  b e i  d en  PP H  P a t i e n t en  eb e n -
f a l l s  d e u t l i c h  s i gn i f i ka n t  e rn i ed r i g t  (39 , 03  ±  1 , 98  %  vs .  4 9 ,7 6  ±  2 ,1 2  
% ,  p  =  0 , 00 08 ) .  
A c h t  M in u t en  na ch  m ax im a le r  Be l a s t un g  b e t ru g  d e r  e f f  V D/ VT  be i  
d e n  PP H  P a t i en t e n  4 1 ,7 8  ±  1 , 89  %  u n d  b e i  d en  CT EPH  P a t i e n t en  
5 2 ,0 2  ±  2 ,0 7  % ,  ( p  =  0 , 00 09 ) .  
 
D e r  Q uo t i en t  au s  e f f e k t iv em  T o t r aum  u n d  fu nk t io n e l l e n  T o t r a um  ( e f f  
V D /  fk t  V D )  w a r  i n  Ru h e  b e i  d en  PPH  P a t i e n t en  s i gn i f i k a n t  n i ed r i ge r  
a l s  be i  d en  CT EP H P a t i e n t e n  (1 ,2 2  ±  0 , 0 3  vs .  1 ,3 8  ±  0 , 04 ,  p  =  0 ,0 05 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  w a r  d e r  e f f  V D /  fk t  V D  b e i  d en  PP H  P a t i e n -
t e n  s i gn i f i k an t  s t a r k  e rn i e d r i g t  ( 1 , 35  ±  0 ,0 6  v s .  2 ,0 0  ±  0 , 13 ,  p  =  
1 , 56 *  10 - 5 ) .  
A u c h  n a ch  d r e i  M in u t e n  h a t t en  d i e  PP H  P a t i e n t e n  e in en  s i gn i f i k a n t  
n i ed r i ge r e n  W e r t  a l s  d i e  CT EP H  P a t i e n t en  ( 1 , 21  ±  0 ,0 4  v s .  1 ,5 0  ±  
0 , 07 ,  p  =  0 , 00 05 ) .  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax i m al e r  Be l a s tun g  w a r  d e r  e f f  V D /  f k t  V D  b e i  
d e n  PP H  P a t i e n t en  e b en f a l l s  s i gn i f i k an t  e r n i ed r i g t  ge ge n ü b er  d en  
C TE PH  P a t i e n t en  (1 , 16  ±  0 , 03  v s .  1 ,40  ±  0 ,0 4 ,  p  =  4 , 04 *  1 0 - 5 ) .  
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Abbildung 17. Funktioneller und effektiver Totraum vor, während und nach maximaler Belastung bei 
primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Mittel-
werte ± SEM. Weisse Säulen: PPH (n = 21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16). fkt VD, funktioneller Totraum, 
fkt VD/VT, funktioneller Totraum/Atemzugvolumen, eff VD, effektiver Totraum, eff VD/VT, effektiver 
Totraum/Atemzugvolumen, eff VD/fkt VD, effektiver Totraum/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 
0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. Zu allen Zeitpunkten war in der CTEPH Grup-
pe gegenüber der PPH Gruppe der effektive Totraumanteil der Ventilation (effVD/VT) erhöht. 
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3 . 2 . 3 . 5 .  M ax i mal e  h ä mod yna mi s ch e ,  v e n t i l a t o r i s ch e  und  me t abo l i -             
s ch e  Pa ra me t e r  
E in e  G e ge nü b er s t e l l un g  v on  PP H  P a t i e n t en  u n d  CT EP H  P a t i e n t e n  e r -
ga b  f ü r  f o l ge nd e  W e r t e  s i gn i f i k an t e  Un t e r s ch i e d e  z wi s c he n  d e n  G r up -
p e n :   
m ax im al e  S a u e rs t o f f a u fn a hm e  i n  P roz e n t  d e r  No rm ,  m ax i ma l e  A t em -
f r e q ue nz ,  m ax ima le  A t em f r eq u enz  i n  P roz e n t  de r  No r m,  d r e i  Mi nu te n  
Ba s e  Ex c es s ,  s i e h e  T a b .  1 0 .  
 
 PPH CTEPH p 
Max. HR 135,90 127,63 0,24 
Max. HR, % d. N. 60,03 53,80 0,39 
Max. VO2 (peak VO2) 1,10 0,89 0,09 
Max. VO2 (peak VO2) , 
% d. N. 
54,54 42,98 0,02 
Max. VE 49,71 53,64 0,40 
Max. VE, % d. N. 74,55 80,54 0,37 
Max. VT 1,94 1,65 0,10 
Max. VT, % d. N. 105,06 88,66 0,07 
Max. BF 26,15 33,31 6*10-5 
Max. BF, % d. N. 72,65 92,52 6*10-5 
3 min BE -5,69 -2,89 0,01 
3 min BE-Ruhe BE -5,07 -3,88 0,18 
 
 
Tabelle 10. Maximale hämodynamische, ventilatorische und metabolische Parameter bei primärer 
pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Messparameter 
kurz vor Ende der Belastung (maximale Leistung). % d. N., Prozent der Norm, HR, Herzfrequenz, VO2, 
Sauerstoffaufnahme, VE, Ventilation, VT, Atemzugvolumen, BF, Atemfrequenz. BE 3 min, Base Excess zum 
Zeitpunkt 3 min nach Abbruch der Belastung. p, Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den 
Gruppen.  
3 . 2 . 3 . 6 .  A r t e r i o - e xs p i ra t or i s ch e  Koh le nd i ox idd i f f e r en zen  
W i e  be r e i t s  ob e n  da r ge s t e l l t ,  ha t t en  d i e  PP H  P a t i en t e n  i n  Ru h e  e in e n  
s i gn i f i ka n t  e r hö h t en  K o h l en d i ox id an te i l  d e r  ge mi s ch t e n  e x s p i r i e r t en  
Lu f t  u n d  e in e  s i gn i f i k a n t  e r hö h t e  en d ex sp i r a to r i s c h e  K o h l en d i ox id -
k o nz e n t r a t i on  ge ge n ü be r  de n  C TEP H P a t i e n t e n .  D i e  a r t e r i e l l e  K oh -
l e nd i ox id ko nz en t r a t i o n  w a r  n i c h t  s i gn i f i k a n t  z w i s ch e n  d e n  G r up p en  
( V g l .  A bb .  16 ) .   
W i e  i n  Ab b .  1 8  d a rge s t e l l t ,  w ar  d i e  Di f f e r e nz  a us  d e r  a r t e r i e l l e n  K oh -
l e nd i ox id ko nz en t r a t i o n  un d  d em  Ko h l e nd i ox id a n t e i l  d e r  ge m is c h t en  
ex sp i r i e r t en  Lu f t  (E a DC O 2 )  i n  Ru h e  b e i  d e n  PPH  P a t i en t en  d eu t l i ch  
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s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  a l s  b e i  d e n  CT EP H  P a t i en t en  (2 ,0 1  ±  0 ,0 9  %  v s .  
2 , 56  ±  0 , 09  %,  p  =  0 , 00 02 ) .  
A u c h  d i e  Di f f e r enz  aus  d e r  a r t e r i e l l e n  K oh l e nd iox id ko nz en t r a t i o n  
u n d  d e r  e nd ex s p i ra t o r i s c he n  Ko h l end iox i dk onz en t r a t i on  ( A a DCO 2 )  
w a r  be i  d en  PP H P a t i e n t e n  d eu t l i ch  s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  ge ge n ü b er  
d e n  C T EP H  P a t i e n t e n  ( 0 ,5 7  ±  0 ,0 7  %  v s .  1 ,1 5  ±  0 , 10  % ,  p  =  2 , 25 *  10 -
5 ) .  
 
W i e  b e r e i t s  ob e n  da r ge s t e l l t ,  h a t t e n  d i e  PP H P a t i en t e n  be i  m ax im al e r  
Be l a s tu n g  e i n en  s i gn i f i k a n t  e r hö h t e n  Ko h l e nd i ox id a n t e i l  de r  ge mi s ch -
t e n  ex s p i r i e r t en  Lu f t  u nd  e in e  s i gn i f i k a n t  e r hö h t e  en d exs p i r a t o r i s c he  
K o h l en d i ox id ko nz en t ra t i on  ge ge n üb e r  d e n  C TE PH  P a t i en t en .  D i e  a r -
t e r i e l l e  K oh l e nd iox id ko nz en t r a t i o n  w a r  n i ch t  s i gn i f i ka n t  z wi s ch e n  
d e n  G ru pp e n  ( V g l .  A b b .  1 6 ) .  
D i e  E aD CO 2  e r r e i c h t e  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t e n  b e i  m ax im al e r  Be l as -
t un g  e in e n  s i gn i f i ka n t  n i e d r i ge r e n  W er t e  a l s  b e i  d en  C TE PH  Pa t i en -
t e n  (1 , 54  ±  0 , 08  % v s .  2 ,0 8  ±  0 , 08  %,  p  =  4 , 93 *  10 - 5 ) .  
A u c h  d i e  A aD CO 2  w a r  b e i  m ax im al e r  Be l as tu n g  de n  PP H  P a t i e n t en  
s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  a l s  b e i  d e n  CT EP H  P a t i en t en  (0 ,5 2  ±  0 ,0 8  %  v s .  
1 , 31  ±  0 , 09  %,  p  =  2 , 91 *  10 - 7 ) .   
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Abbildung 18. Arterio-exspiratorische CO2-Differenzen bei Ruhe und maximaler Belastung bei primä-
rer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Mittelwerte ± 
SEM. Max-Ruhe, Differenz zwischen Werten bei maximaler Belastung und Ruhe. Weisse Säulen: PPH (n = 
21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16). FECO2, CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft, FETCO2, endexspi-
ratorische CO2-Konzentration, FaCO2, arterielle CO2- Konzentration, FaCO2 - FECO2, arterielle CO2- Kon-
zentration - CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft,  FaCO2 - FETCO2, arterielle CO2- Konzentration – 
endexspiratorische CO2-Konzentration.  *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen 
den Gruppen. Die deutlichsten Unterschiede zwischen den Gruppen treten bei arterio-exspiratorischer CO2-
Differenz bei Ruhe und Belastung zu Tage. 
3 . 2 . 3 . 7 .  Ab so lu te  V e r änd e run g en  d er  a r te r i e l l en  und  ex sp i r a to r i -             
s ch en  Koh l end io x idk on z en tr a t i on en  b e i  ma x i ma le r  B e la s -             
t un g  
W i e  in  A bb .  18  d a rge s t e l l t ,  s t i e g  d e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge m is c h -
t e n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  b e i  d en  PP H  Pa t i e n t e n  b e i  Be l as tu n g  a n ,  w ä h -
r e n d  b e i  d en  C T EP H  P a t i e n t en  e in  ge r i n ge r e r  An s t i e g  f e s t z us t e l l en  
w a r .  D ad ur c h  w ar  b e i  d e r  e n t s p r ec he n d en  Di f f e r enz  z u r  Ru h e  u nd  
M ax im a lw e r t e n  k e in  s i gn i f i k an t e r  U n te r s c h i ed  z wi s c h en  d e n  Gr up p en  
f e s t z us t e l l en .  S i e  be t ru g  b e i  de n  PP H  P a t i e n t e n  0 ,4 3  ±  0 ,0 9  %  un d  b e i  
d e n  CT EP H P a t i en t e n  0 ,1 6  ± 0 , 09  %.  
Be i  d e r  en d ex sp i ra t o r i s c he n  K oh le nd iox i dk onz en t r a t i on  f i e l e n  d i e  
C TE PH  P a t i en t e n  un t e r  Be l as t un g  s t a rk  a b ,  w äh r en d  b e i  d e n  PP H  P a-
t i e n t e n  ka um  e in e  V e r ä nd e r un g  f e s t z us t e l l e n  w ar .  D ad u rc h  e r ga b  s i c h  
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e i n  s i gn i f i k a n t e r  Un t e r s ch i e d  d e r  Ru he  –  A r b e i t  D i f f e r enz en  ( - 0 , 00 05  
±  0 ,0 9  %  v s .  - 0 , 48  ±  0 ,1 3  % ,  p  =  0 ,0 03 ) .  
D i e  a r t e r i e l l e  Ko h le n d i ox idk o nz e n t r a t i on  f i e l  b e i  de n  PP H  P a t i e n t en  
u n t e r  Be l as tu n g  ge r i n g fü g i g  a b ,  w äh re n d  s i e  be i  d en  CT EP H  P a t i e n -
t e n  d eu t l i ch  a b f i e l .  D a d u r ch  e r ga b  s i ch  e i n  s i gn i f i k an t e r  U n t e r s ch i ed  
d e r  R uh e  –  Ar b e i t  D i f f e r e nz e n  ( - 0 , 05  ±  0 , 08  % vs .  - 0 , 31  ±  0 ,0 7  % ,  p  
=  0 , 02 ) .  
D i e  E a DC O 2  z e i g t e  k e i n en  s i gn i f i k an t en  Un te r s ch i e d  z wi s c h en  d e n  
G r u pp en  b e i  d en  Ru h e  –  A r be i t  D i f f e r e nz en .  S i e  b e t ru g  b e i  d e n  PP H 
P a t i e n t e n  - 0 , 48  ±  0 , 06  % un d  b e i  d en  CT EP H P a t i en t e n  - 0 ,4 8  ±  0 ,0 9  
% .  
D a ge ge n  s a n k  d i e  A a D CO 2  b e i  d e n  PP H  Pa t i en t en  un t e r  Be l a s t un g  
l e i c h t  ab ,  w ä h r en d  s i e  b e i  d e n  CT EP H  P a t i e n t en  a ns t i e g .  E n t sp r e -
c h e nd  w a r  d i e  Ru he  –  A rb e i t  D i f f e r enz  d i es e s  W er t es  s i gn i f i k a n t  u n -
t e r s c h i ed l i ch  z wi s ch e n  d en  Gr up p en  ( - 0 ,0 4  ±  0 , 05  % vs .  0 ,1 6  ±  0 , 09  
% ,  p  =  0 , 04 ) .  
3 . 2 . 3 . 8 .  D i f f e r en t ia ld i agn os e  zw i s che n  PPH Pa t i en t en  und  CTE PH             
Pa t i en t en  
V o n  a l l e n  u n t e r s uc h t en  P a r am et e rn ,  w e l ch e  Un t e r s ch i e d e  z wi s ch en  
d e n  b e id en  G ru pp en  a nz e i g t en ,  z e i g t e  d i e  E a DC O 2  u nd  d i e  A a DC O 2  
d i e  m i t  Ab s t an d  k l a r s t e  D i f f e r enz  z wi s c h en  d en  G r up p en ,  w e l ch e  s i ch  
i n  e in e r  s eh r  s t a r ke n  S i gn i f ik a nz  a usd r ü ck t e  ( j e w e i l s  <  1 0 - 5 ) .  D ah e r  
w u r de n  d i es e  P ar am et e r  a us ge w ä h l t ,  u m  d i a gno s t i s ch e  K r i t e r i en  f ü r  
d i e  z u  un t e r s ch e i d en d en  K r an kh e i t e n  abz u l e i t en .  Fü r  d i e  PP H  P a t i e n -
t e n  l a g  i n  Ru h e  d i e  A a D C O 2  b e i  0 ,5 7  ±  0 , 07  % ,  f ü r  d i e  C TE PH  P a t i -
e n t en  b e i  1 , 15  ±  0 ,1 0  % .  ( s .  T a b .  11 ) .  W en n  e i n  W e r t  >  1  %  a l s  Hi n -
w e i s  a u f  e in e  CT EP H  an ge s e he n  wi rd ,  d an n  w e i s t  d i ese s  K r i t e r ium 
e i n e  S p ez i f i t ä t  v on  9 5%  au f .  D i e  Se ns i t i v i t ä t  l i e g t  b e i  7 5  % .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  l a g  d i e  A a DC O 2  b e i  d en  PPH  P a t i e n t e n  b e i  
0 , 52  ±  0 ,0 8  %  un d  b e i  d en  C TEP H  Pa t i e n t e n  b e i  1 ,3 1  ±  0 ,0 9  % .  ( s .  
T a b .  1 1 ) .  W en n  e i n  W e r t  >  1  %  a l s  H in w ei s  au f  e i n e  C TE PH  a n ge s e -
h e n  wi rd ,  d a nn  w e i s t  d i e s es  K r i t e r i um e i n e  Sp ez i f i t ä t  v on  9 0  % ,  u nd  
e i n e  S en s i t i v i t ä t  vo n  88  %  a u f .  E i n e  K o mb in a t io n  au s  d i es en  b e i d en  
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K r i t e r i en  e r g i b t  e i ne  S pez i f i t ä t  vo n  9 5  %  u n d  e in e  S e ns i t i v i t ä t  vo n  7 5  
% .  
Fü r  d i e  P PH  P a t i en t e n  l a g  i n  Ru he  d i e  E a DC O 2  b e i  2 ,0 1  ±  0 , 09  % ,  fü r  
d i e  CT EP H Pa t i en t e n  b e i  2 ,5 6  ±  0 , 09  % .  ( s .  T a b .  1 1 ) .  W e n n  e in  W e r t  
>  2 ,2  %  a l s  Hi nw ei s  a u f  e in e  CT EP H  a n ge s e he n  wi rd ,  d an n  w e i s t  d i e -
s e s  Kr i t e r iu m  e i ne  S p ez i f i t ä t  vo n  67  % ,  un d  e i n e  S en s i t i v i t ä t  v on  81  
%  a u f .  Be i  m ax im al e r  Be l as t un g  l a g  d i e  E a DC O 2  b e i  d en  P PH  P a t i e n -
t e n  b e i  1 , 54  ±  0 ,0 8  %  u nd  b e i  d en  CTE PH  P a t i e n t e n  b e i  2 , 08  ±  0 , 08  % 
( s i e h e  T a b .  1 0 ) .  W e n n  e in  W e r t  >  1 , 71  %  a l s  Hi nw e i s  au f  e in e  C TEPH 
a n ge s e he n  wi r d ,  d an n  w e i s t  d i e se s  K r i t e r i um  e in e  Sp ez i f i t ä t  v on  7 1  % 
u n d  e in e  S e ns i t i v i t ä t  vo n  8 8  %  au f .  E in e  K om bin a t io n  aus  d i e s en  be i -
d e n  Kr i t e r i en  e r g ib t  e i ne  Sp ez i f i t ä t  v o n  8 1  %  u nd  e i ne  S en s i t i v i t ä t  
v o n  75  % .   
 
 AaDCO2, Vol %  
 PPH CTEPH  
Diagnose  
CTEPH 
 Mittel-
wert 
SEM Mittel-
wert 
SEM Schwelle Sensiti-
vität 
Spezifi-
tät 
Ruhe 0,57 0,07 1,15 0,10 >1 0,75 0,95 
Max 0,52 0,08 1,31 0,09 >1 0,88 0,90 
Kombi     >1>1 0,75 0,95 
 
 EaDCO2, Vol %  
 PPH CTEPH  
Diagnose  
CTEPH 
 Mittel-
wert 
SEM Mittel-
wert 
SEM Schwelle Sensiti-
vität 
Spezifi-
tät 
Ruhe 2,01 0,09 2,56 0,09 >2,2 0,81 0,67 
Max 1,54 0,08 2,08 0,08 >1,71 0,88 0,71 
Kombi     >2,2 
>1,71 
0,75 0,81 
 
Tabelle 11. Differentialdiagnose zwischen PPH Patienten und CTEPH Patienten. Mittelwerte ± SEM. 
AaDCO2, Alveolo-arterielle Kohlendioxiddifferenz, EaDCO2, Differenz aus der arteriellen Kohlendioxid-
konzentration und dem Kohlendioxidanteil der gemischten exspirierten Luft 
            
 
3 . 2 . 3 . 9 .  V e r änd e run g en  d e r  a r t e r i e l l e n  B lu tg as e  und  de r  T o t räu me              
b e i  ma x i ma le r  B e la s tung  
W i e  in  T ab .  12  d a r ge s t e l l t ,  z e i g t e  d e r  S a ue r s to f f pa r t i a ld r u ck  k e i n en  
s i gn i f i ka n t  u n t e r s ch i ed l i ch e n  V er l au f  z wi s c h en  b e i d en  G ru p pe n .   
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Merkmal Ruhewerte Maximalwerte Differenzen 
 
PPH CTEPH PPH CTEPH PPH CTEPH 
pO2 
(mmHg) 
70,51 ± 3,11 61,14 ± 2,29 65,52 ± 2,51 61,78 ± 1,68 -4,99 ± 2,60 0,64 ± 2,22 
pCO2 
(mmHg) 
32,21 ± 0,82 32,93 ± 0,95 31,88 ± 1,00 30,71 ± 1,20 -0,33 ± 0,56 -2,22 ± 0,53 
fkt VD 
(l) 
0,27 ± 0,02 0,31 ± 0,03 0,49 ± 0,02 0,41 ± 0,04 0,22 ± 0,02  0,10 ± 0,02 *** 
eff VD (l) 0,33 ± 0,03 0,42 ± 0,04 0,65 ± 0,04 0,80 ± 0,07 0,32 ± 0,03 0,38 ± 0,04 
eff/fkt 
VD 
1,22 ± 0,03 1,38 ± 0,04 1,35 ± 0,06 2,00 ± 0,13 0,13 ± 0,04  0,62 ± 0,12 *** 
 
 
Tabelle 12. Absolute Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler Belas-
tung bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hyperto-
nie. Mittelwerte ± SEM. pO2, Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, fkt VD, funktioneller 
Totraum, eff VD, effektiver Totraum, eff/fkt VD, effektiver/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 0,01, 
***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
 
D i e  r e l a t i v e  V e r änd e r un g  b e t r u g  be i  d e n  PP H  P a t i e n t en  - 5 ,4 2  ±  3 , 52  
%  un d  b e i  d en  C TEP H P a t i en t e n  2 ,3 2  ±  3 ,4 0  % ,  s i eh e  A bb . 19 .  
A u c h  d e r  Ko h l e nd i ox id pa r t i a l d r u ck  e r ga b  k e in e n  s i gn i f i k an t  u n t e r -
s c h i ed l i ch e n  V e r l au f  z w i s ch e n  de n  G r u pp en .  Di e  r e l a t i v e  V er ä nd e -
r u n g  e r ga b  j e do c h  e i n en  s i gn i f i k an t e n  U n t e r s ch i e d .  E r  be t ru g  b e i  de n  
PP H  P a t i en t e n  -1 ,06  ±  1 , 74  %  un d  b e i  d en  CT EP H  P a t i en t en  - 7 , 01  ±  
1 , 74  % ,  p  =  0 ,0 2  (V g l .  A bb .  19 ) .  
D e r  f un k t i on e l l e  To t ra um  s t i e g  b e i  de n  PPH  Pa t i en t en  d e u t l i ch  a n ,  
w ä h r en d  e r  b e i  d e n  CT EP H P a t i en t e n  n u r  l e i ch t  an s t i e g .  D a d ur c h  e r -
ga b  s i ch  e i n  s i gn i f i k a n t  un t e r sc h i e d l i ch e r  V e r l au f  z wi s c h en  d en  
G r u pp en  ( 0 , 22  ±  0 , 0 2  l  v s .  0 , 10  ±  0 ,0 2  l ,  p  =  0 , 00 06 ) .  D i e  r e l a t i v e  
V e r ä nd e r un g  b e t rug  b e i  d en  PP H  P a t i e n t en  88 ,4 9  ± 9 , 34  %  u nd  b e i  
d e n  CT EP H P a t i en t e n  3 9 , 36  ±  9 ,7 8  % ,  p  =  0 , 00 1 ) ,  s i e h e  Ab b .  19 .  
D e r  e f f e k t i ve  T o t r au m  s t i e g  b e i  b e i d en  G r up p en  a n  u nd  z e i g t e  k e in en  
s i gn i f i ka n t  un t e r s ch i ed l i ch e n  V e r l a u f .  D i e  r e l a t i v e  V erä n d e ru n g  be -
t r u g  b e i  d en  P PH  Pa t i e n t e n  10 5 , 44  ±  9 , 6 8  %  un d  b e i  d e n  C TE PH  P a t i -
e n t en  9 4 , 87  ± 9 ,5 2  %  ( V gl .  A bb .  19 ) .  
D e r  Q uo t i en t  au s  e f f e k t iv em  T o t r au m  un d  fu nk t io n e l l e n  To t r a um 
s t i e g  b e i  d e n  P PH  P a t i e n t e n  nu r  ge r in g f ü g i g  a n ,  w ä hr en d  e r  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i en t e n  s t a r k  an s t i e g .  D adu r c h  e r ga b  s i ch  e in  s i gn i f i k an t  
u n t e r s c h i ed l i ch e r  V e r l au f  z w i s c he n  d e n  Gr up p en  (0 ,1 3  ±  0 , 04  l  v s .  
0 , 62  ±  0 , 12  l ,  p  =  0 , 0 00 1) .  D i e  r e l a t i v e  V e rä nd e r un g  w a r  e b e n f a l l s  
s i gn i f i ka n t  z wi s ch en  d e n  G r up p en .  S i e  b e t ru g  b e i  d en  PP H  P a t i e n t e n  
 104 
1 0 ,1 3  ±  3 ,2 2  %  u nd  b e i  de n  CT EP H  P a t i e n t e n  45 ,5 2  ±  8 , 72  % ,  p  =  
0 , 00 02 ,  Ab b .  1 9 .  
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Abbildung 19. Prozentuale Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler 
Belastung bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hy-
pertonie. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: PPH (n = 21). Graue Säulen: CTEPH (n = 16). pO2, Sauer-
stoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, fkt VD, funktioneller Totraum, eff VD, effektiver 
Totraum, eff/fkt VD, effektiver/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unter-
schiede zwischen den Gruppen. 
3 . 2 . 4 .  Ko r r e l a t ions an a ly s en  
3 . 2 . 4 . 1 .  Ko r r e l a t ion  v on  L ung enf unkt i onsp a ra me t e r n  mi t  de r  ma -
x i mal en  S au er s to f f au f n ah me  
Fü r  d i e  PP H Pa t i en t en  e r ga b  s i ch  nu r  f ü r  d en  S a u er s t o f f p a r t i a ld r uc k  
( r  =  0 ,5 67 ,  p  =  0 ,00 7 )  e in e  s i gn i f i k an t e  Ko r r e l a t i o n  mi t  d e r  m ax im a -
l e n  S au e r s to f f au f na h m e.  Di e  a nd e r en  P a ra m et e r  k o r r e l i e r t e n  n i ch t  
s i gn i f i ka n t  mi t  de r  m ax im al e n  S a u er s to f f a u f n ah me .  Fo l ge n d e  P a r am e -
t e r  ge hö r t e n  h i e rz u :  E i ns ek un d en a us a tm un gs k ap az i t ä t ,  V i t a l k ap az i t ä t ,  
t o t a l e  Lu n ge n k ap az i t ä t ,  R e s id u a l vo l um e n ,  R e s i s t a n c e ,  C O  T r a ns f e r -
f a k t o r ,  ko r r i e g i e r t  a u f  d i e  a k t u e l l e  Hb  –  K onz e n t r a t i on  ( s i e h e  T a b .  8  
u n d  Ab b .  2 0 ) .  
Be i  d en  CT EP H  P a t i e n t en  ko r r e l i e r t e  ke i n e r  d e r  P a r a m et e r  s i gn i f i k an t  
m i t  d e r  m ax im a le n  S a ue r s to f f au f n ahme  ( s i eh e  T a b .  8  u nd  A bb .  20 ) .  
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Abbildung 20. Korrelation von Lungenfunktionsparamtern mit der maximalen Sauerstoffaufnahme 
bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Die 
Graphiken auf der linken Seite stellen die PPH Gruppe und auf der rechten Seite die CTEPH Gruppe dar. r = 
Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. FEV1, Ein-
sekundenkapazität, VC, Vitalkapazität, TLC, totale Lungenkapazität, RV, Residualvolumen, R, Atemwegs-
widerstand, DLCOc, CO Transferfaktor, korrigiert auf die aktuelle Hb-Konzentration, pO2, Sauerstoffpartial-
druck, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm.  
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3 . 2 . 4 . 2 .  Ko r r e l a t ion  v on  CO 2  A t e mäqui va l en t  b e i  B e l as tun g  mi t  
d e r  ma x i mal en  Sau e rs t o f f au f nah me  
D a s  C O 2  A t em ä qu iv a l en t  b e t r u g  fü r  d i e  PP H P a t i en t e n  42 , 51  u nd  fü r  
d i e  C TEP H  Pa t i en t e n  5 4 , 86  ( p  =  0 , 004 ) .  Fü r  d i e  PP H  P a t i e n t e n  e r ga b  
s i ch  e i n e  d e u t l i c h e  s i gn i f i ka n t e  Ko r r e l a t i o n  mi t  d e r  m ax i ma l en  S a u-
e r s t o f fa u fn a hm e ( r  =  - 0 , 81 5 ,  p  =  6 , 69 *  1 0 - 6 ) .  
Be i  d en  C TE PH  P a t i e n t en  ko r r e l i e r t e  d i e  EQ CO 2  n i ch t  s i gn i f i k a n t  m i t  
d e r  m ax im al e n  S a ue r s t o f fa u fn a hm e,  s i e h e  Ab b .  2 1 .  
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Abbildung 21. Korrelation von CO2 Atemäquivalent bei Belastung mit der maximalen Sauerstoffauf-
nahme bei primärer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hyperto-
nie. Die Graphiken auf der linken Seite stellen die PPH Gruppe und auf der rechten Seite die CTEPH Gruppe 
dar. r = Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. EQ-
CO2, CO2 Atemäquivalent an der aerob-anaeroben Schwelle, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % 
der Norm. 
3 . 2 . 4 . 3 .  Ko r r e l a t ion  v on  Hä mod yn a mikw e r t en  mi t  d e r  ma x i ma l en             
S au e rs to f f au f n ahme  
Be i  d e n  PP H  P a t i e n t en  ko r r e l i e r t e  d e r  mi t t l e re  p u lmo n a l - a r t e r i e l l e  
D r u ck  ( r  =  - 0 , 54 6 ,  p  =  0 , 01 ) ,  d e r  C a rd i ac  In d ex  ( r  =  0 ,4 38 ,  p  =  
0 , 04 7) ,  d e r  z e n t ra l e  V e ne n dr u ck  ( r  =  - 0 ,5 87 ,  p  =  0 , 00 5) ,  d e r  Q uo t i en t  
a u s  d em  p u lm on a l  v a sk u l ä r en  W ide r s t a nd  u nd  d em s ys t e mi sc h en  
v a sk u l ä r en  W id e rs t a n d  ( r  =  -0 ,5 53 ,  p  =  0 , 00 9) ,  d e r  p u lmo n a l  v as ku l ä -
r e  W id e rs t a nd s  In dex  ( r  =  - 0 , 64 0 ,  p  =  0 ,0 02 ) ,  d i e  z en t r a l v en ös e  S au -
e r s t o f f s ä t t i gun g  ( r  =  0 , 61 8 ,  p  =  0 , 00 3)  u n d  d i e  a r t e r i e l l e  S a u e rs t o f f -
s ä t t i gu n g  ( r  =  0 , 540 ,  p  =  0 ,0 11 )  s i gn i f i ka n t  m i t  d e r  m ax im al e n  S au e r -
s to f f au f na hm e  ( s i eh e  T a b .  9  u nd  Ab b .  2 2  un d  23 ) .  
N u r  d e r  mi t t l e r e  s ys t emi sc h  a r t e r i e l l e  D r u ck  k o r r e l i e r t e  n i c h t  s i gn i f i -
k a n t  mi t  d e r  m ax im al e n  S au e rs to f f au f n a hm e  ( s i e he  T ab .  9  un d  A bb .  
2 2 ) .  
Be i  d e n  CT EP H P a t i e n t e n  ko r r e l i e r t e  n u r  d e r  pu l mo n a l  va s ku lä r e  W i -
d e r s t an ds  In d ex  ( r  =  - 0 ,5 47 ,  p  =  0 , 03 5)  s i gn i f i k a n t  mi t  d e r  m ax im al en  
S a ue r s to f f au f n ahme  ( V g l .  T a b .  9  u nd  A b b .  2 3 ) .  
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Abbildung 22. Korrelation von Hämodynamikwerten mit der maximalen Sauerstoffaufnahme bei pri-
märer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Die Gra-
phiken auf der linken Seite stellen die PPH Gruppe und auf der rechten Seite die CTEPH Gruppe dar. r = 
Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. mPAP, mitt-
lerer pulmonal-arterieller Druck, CI, Cardiac Index, CVP, zentraler Venendruck, mSAP, mittlerer systemisch 
arterieller Druck, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
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Abbildung 23. Korrelation von Hämodynamikwerten mit der maximalen Sauerstoffaufnahme bei pri-
märer pulmonaler Hypertonie und chronisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie. Die Gra-
phiken auf der linken Seite stellen die PPH Gruppe und auf der rechten Seite die CTEPH Gruppe dar. r = 
Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen. PVR/SVR, 
pulmonal vaskulärer Widerstand/systemisch vaskulären Widerstand, PVRi, pulmonal vaskulärer Widerstands 
Index, SvO2, zentralvenöse Sauerstoffsättigung, SaO2, arterielle Sauerstoffsättigung, peak VO2, maximale 
Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
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3 . 3 .  S t ud i e  I I I :  Cys t i s ch e  F ib r os e  
3 . 3 . 1 .  An th r opo me t r i s ch e  Da t en  
Be i  d e r  G e ge nü be rs t e l l un g  v on  K on t ro l l pe r so n en  un d  Pa t i e n t e n  mi t  
c ys t i s ch e r  F ib r os e  ( C F)  z e i g t e  s i c h ,  da s s  d i e  C F  P a t i en t en  e i n e  s i gn i -
f i ka n t  k l e in e r e  Kö rp e r g r ö ße  ( p  =  0 ,0 02 )  u nd  e in  s i gn i f i ka n t  ge r in ge -
r e s  Kö r pe r ge w i ch t  ( p  =  0 , 00 04 )  a l s  d i e  K o n t ro l lp e r s on e n  h a t t en  ( Ta b .  
1 3 ) .  
 
Merkmal Kontrollen CF p 
Anzahl(n) 13 39  
Geschlecht(w) 
                  (m) 
7 
6 
21 
18 
 
Alter(Jahre) 
 
26,8 
(18-34) 
27 
(18-38) 
 
Körpergröße 
(cm) 
177,9 
(155-200) 
167,8 
(144-183) 
0,002 
Körpergewicht 
(kg) 
69,9 
(53-92) 
57,4 
(35-84) 
0,0004 
 
 
Tabelle 13. Anthropometrische Daten bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte, Minimum und 
Maximum, w = weiblich, m = männlich. p, Irrtumswahrscheinlichkeit für Unterschiede zwischen den Grup-
pen. 
3 . 3 . 2 .  Ruh e pa ra me t e r  
3 . 3 . 2 . 1 .  Lung enf u nk t i on  
W i e  in  T ab .  1 4  d a r ge s t e l l t ,  z e i g t e n  s i c h  b e i  d e n  Lu n ge n f un k t i on sp a -
r a m et e rn  s i gn i f i k an t e  Un t e r s ch i e d e  z wi s c h en  d e n  Ko n t r o l l p e r so n en  
u n d  d en  C F  P a t i e n t e n .  So  wa r  d i e  E i nse k un d en a us a t mu n gs k ap az i t ä t  i n  
Li t e r n  b e i  d e n  C F  P a t i en t en  s i gn i f i ka n t  r ed uz i e r t ,  ( p  =  2 , 83 *  10 - 9 ) ,  
e b e ns o  d i e  E in s ek un d en a us a t mu n gsk ap az i t ä t  i n  P r oz en t  d e r  No rm ,  ( p  
=  1 ,1 4 *  1 0 - 8 ) ,  d i e  V i t a l k ap az i t ä t  i n  Li t e r n ,  ( p  =  1 ,4 2*  10 - 5 ) ,  d i e  Vi -
t a l k ap az i t ä t  i n  P r oz en t  d e r  N or m,  ( p  =  1 , 58 *  1 0 - 5 ) ,  d i e  t o t a l e  Lu n ge n -
k a p az i t ä t  i n  Li t e rn ,  ( p  =  0 , 02 ) ,  d as  Re s id ua lv o l um en  i n  Li t e r n ,  ( p  =  
0 , 01 1) ,  d as  Re s i dua l vo l um e n  i n  P r oz en t  d e r  N o rm,  ( p  =  0 , 00 09 ) .  S i g -
n i f i k a n t  e rh öh t  w ar  b e i  d en  C F  P a t i en t en  d i e  R es i s t a n ce ,  ( p  =  0 ,0 3 )  
u n d  d i e  R e s i s t an c e  i n  P r oz en t  d e r  N o rm  (p  =  0 , 02 ) .  
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Merkmal Kontrollen CF Korrelationskoeffizient (r) 
mit peak VO2 (% d. N.) 
   Kontrollen CF 
FEV1 (l) ± SEM 4,21 ± 0,23  2,06 ± 0,15 ***   
FEV1 (%d.N.) ± SEM 103,19 ± 3,68  57,02 ± 3,44 *** 0,17 0,51 ** 
VC (l) ± SEM 5,06 ± 0,33  3,23 ± 0,18 ***   
VC (%d.N.) ± SEM 101,39 ± 3,59  74,15 ± 2,88 *** 0,03 0,58 *** 
TLC (l) ± SEM 7,28 ± 0,39  6,13 ± 0,22 *   
TLC (%d.N.) ± SEM 109,33 ± 3,16 106,19 ± 2,12 -0,33 0,19 
RV (l) ± SEM 2,22 ± 0,14  2,90 ± 0,13 *   
RV (%d.N.) ± SEM 130,73 ± 7,87  190,41 ± 8,85 *** -0,46 -0,32 
Resistance (kpa*s/l) ± 
SEM 
0,24 ± 0,03  0,57 ± 0,08 *   
Resistance (%d.N.) ± 
SEM 
79,95 ± 9,43  193,97 ± 26,01 * 0,13 -0,60 *** 
DLCOc (mmol/min/kpa) 
± SEM 
 8,81 ± 0,54   
DLCOc (%d.N.) ± SEM  85,98 ± 4,32  0,70 ** 
peak VO2 (%d.N.) ± 
SEM 
90,62 ± 4,70  72,71 ± 2,59 **   
Ruhe pO2 (mmHg) ± 
SEM 
87,90 ± 2,21  73,73 ± 1,44 *** 0,47 0,38 * 
 
 
Tabelle 14. Lungenfunktion bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM und Mittelwerte 
in Prozent der Norm ± SEM. FEV1, Einsekundenausatmungskapazität, VC, Vitalkapazität, TLC, totale Lun-
genkapazität, RV, Residualvolumen, R, Atemwegswiderstand, DLCOc, CO Transferfaktor, korrigiert auf die 
aktuelle Hb-Konzentration, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme, Ruhe pO2, Sauerstoffpartialdruck in 
Ruhe. Bei den Kontrollpersonen wurde keine DLCOc bestimmt. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für 
Unterschiede zwischen den Gruppen bzw. die Signifikanz der Korrelationen. 
3 . 3 . 2 . 2 .  M ax i mal e  S au e rs to f f au f n ahme  
D i e  m ax im al e  S a ue r s t o f fa u fn a hm e in  P r oz en t  de r  N o rm w a r  b e i  d e n  
C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  a l s  be i  d en  Ko n t ro l lp e r so n en  u nd  
b e t r u g  i m  Mi t t e l  72 , 7 1  ±  2 ,5 9  %  d e r  No r m (p  =  0 , 00 12 ) ,  T a b .  1 4 .  
3 . 3 . 2 . 3 .  B lu tg as ana ly s e  
D e r  S au e r s to f fp a r t i a l d r u ck  i n  R uh e  w ar  b e i  d en  C F  P a t i en t en  s i gn i f i -
k a n t  a u f  73 , 73  ±  1 , 4 4  mm H g e r n i ed r ig t  ( p  =  6 , 15 *  1 0 - 6 ) ,  s i e h e  T a b .  
1 4 .  
D e r  Ko h l e nd i ox id pa r t i a l d ru c k  in  R uhe  z e i g t e  k e i ne n  s ign i f i k an t e n  
U n te r s ch i e d  z w i s ch e n  d e n  Ko n t ro l lpe r s on e n  u nd  de n  C F  P a t i en t e n ,  
s i eh e  A bb .  25 .  
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3 . 3 . 3 .  Sp i ro e r go me t r i s ch e  D a t en  
3 . 3 . 3 . 1 .  Hä mo dyn ami s c he  und  v en t i l a t o r i s ch e  Pa ra me t e r  
W i e  in  Ab b .  2 4  d a r ge s t e l l t ,  b e t r u g  d i e  H e rz f r e qu e nz  i n  R uh e  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  84 , 62  ±  3 , 07  min - 1  u n d  b e i  de n  C F  P a t i e n t e n  8 9 , 72  
±  2 ,6 8  min - 1 .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  H er z f r e qu e nz  b e i  d en  K o n t ro l lp e r -
s on e n   au f  1 62 ,8 5  ±  3 , 08  mi n - 1  u nd  be i  d e n  C F P a t i en t en  a u f  1 58 ,0 5  ± 
2 , 45  mi n - 1 .  
D r e i  Mi nu t en  na c h  m ax im al e r  Be l a s tu n g  s an k  d i e  H e rz f r e q ue nz  au f  
1 1 3 , 00  ±  4 ,6 0  m in - 1  be i  de n  Ko n t r o l lp e r so n en  un d  au f  11 5 ,5 1  ±  2 , 76  
m in - 1   b e i  d e n  C F  Pa t i e n t e n .  
N a c h  a ch t  Min u t e n  s a nk  d i e  H e rz f r e qu e nz  w e i t e r  a u f  104 , 69  ±  3 , 49  
m in - 1  b e i  d e n  K on t r o l lp e r so ne n  u nd  au f  10 7 , 18  ±  3 ,9 6  m in - 1  b e i  d e n  
C F  P a t i e n t en .  Be i  a l l e n  W e r t e n  z e i g t e n  s i c h  k e i n e  s i gn i f i ka n t e n  Un -
t e r s c h i ed e  z w i s c hen  de n  G ru pp e n .  
 
D i e  Sa u e rs t o f fn ahm e  i n  R uh e  e r gab  k e in e n  s i gn i f i k an t en  Un te r s ch i e d  
z wi s c h en  d e n  G r upp e n .  S i e  b e t ru g  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r so n en  0 , 27  ± 
0 , 03  l /m in  u nd  b e i  d e n  C F P a t i en t e n  0 , 2 6  ±  0 ,0 09  l /m i n .  
Be i  max i ma l e r  Be la s tu n g  w ar  d i e  S a ue r s t o f fa u fn a hm e  b e i  d en  C F  P a -
t i e n t e n  s i gn i f i k an t  e r n i e d r i g t  (2 , 40  ±  0 , 22  l / m in  vs .  1 , 57  ±  0 ,0 8  
l /m i n ,  p  =  3 , 57 *  10 - 5 ) .  
N a c h  d r e i  M in u t en  b e t r u g  d i e  S a u e rs t o f f a u fn ah m e b e i  de n  Ko n t ro l l -
p e r so n en  0 , 47  ±  0 ,0 4  l /  m in  un d  be i  d e n  C F  P a t i e n t e n  0 , 41  ±  0 , 02  
l /m i n .  
A c h t  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  b e t r u g  d i e  Sa u e r s to f f au f -
n a hm e  0 , 35  ±  0 ,0 4  l /m i n  b e i  d en  K on t ro l lp e r s on e n  u nd  0 , 30  ±  0 ,0 1  
l /m i n  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n .  Be i  d e n  E r h o lu n gs we r t e n  e r ga b e n  s i ch  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D i e  V en t i l a t i o n  i n  R uh e  w a r  be i  d e n  C F  P a t i e n t en  s i gn i f i k an t  h öh e r  
a l s  b e i  d en  Ko n t ro l l pe r so n en  (9 ,3 8  ±  0 , 67  l /m i n  v s .  1 2 ,6 4  ±  0 ,5 8  
l /m i n ,  p  =  0 , 00 4) .  
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Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  V en t i l a t i o n  b e i  d e n  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  a u f  66 ,2 8  ± 7 , 24  l /m i n  un d  b e i  d en  C F  P a t i en t e n  a u f  5 1 ,9 1  ± 2 , 38  
l /m i n  (p  =  0 , 02 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu te n  g i n g  d i e  V e n t i l a t i on  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r so n en  z u -
r ü c k  a u f  2 2 , 93  ±  1 , 97  l /m in  u nd  b e i  d e n  C F  P a t i e n t en  a u f  2 5 ,0 3  ± 
1 , 05  l /m in ,  un d  w ar  d ami t  n i ch t  s i gn i f i k an t .  
A c h t  Mi nu t e n  n a c h  m ax im al e r  Be la s t un g  w a r  d i e  V en t i l a t i o n  b e i  d en  
C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  hö he r  a l s  be i  d en  Ko n t ro l lp e r son e n  ( 13 ,6 5  ± 
1 , 31  l /m in  v s .  1 6 , 72  ±  0 ,6 4  l /m in ,  p  =  0 , 03 ) .  
 
D a s  A t emz u gv o l ume n  i n  Ru h e  b e t ru g  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r s on e n  0 ,5 8  ± 
0 , 05  l  un d  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  0 , 69  ±  0 ,0 4  l .  
Be i  max i ma l e r  Be la s tu n g  w ar  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  das  At emz u gvo -
l um en  d e u t l i c h  s ign i f i k an t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d e n  K o n t r o l l p e r so n en  
( 2 ,3 7  ± 0 , 18  l  v s .  1 , 6 8  ±  0 ,0 9  l ,  p  =  0 ,0 0 08 ) .  
N a c h  d re i  M in u t en  e r r e i ch t e  d as  A t emz u gvo l um e n  b e i  d e n  Ko n t ro l l -
p e r so n en  1 ,2 2  ±  0 ,1 2  l  un d  b e i  d en  CF  P a t i e n t en  1 ,1 8  ± 0 , 07  l .  
A c h t  Min u t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  b e t r u g  da s  A t emz u gvo l um e n 
0 , 74  ±  0 , 08  l  b e i  de n  Ko n t r o l l p e r so n en  un d  0 ,8 2  ±  0 ,0 5  l  b e i  d e n  C F 
P a t i e n t e n .  Be i  d en  E r h o l un gs w er t en  z e i g t en  s i c h  ke in e  s i gn i f i ka n t e n  
U n te r s ch i e d e  z wi s ch e n  d en  Gr up p en .  
 
D i e  A t em f re qu e nz  i n  Ru h e  b e t r u g  be i  d e n  K on t r o l lp e r s on e n  1 6 , 77  ± 
1 , 07  mi n - 1  u nd  b e i  d e n  C F P a t i en t e n  19 , 22  ± 0 , 70  m in - 1 .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  w a r  d i e  At em f r eq u enz  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  
s i gn i f i ka n t  h öh e r  a l s  be i  de n  K on t r o l lp e r s on e n  (2 7 , 89  ±  1 ,9 6  m in - 1  
v s .  3 2 , 41  ±  1 ,1 1  min - 1 ,  p  =  0 , 05 ) .  
N a c h  d r e i  Mi nu te n  s an k  d i e  A te m fr eq u enz  b e i  de n  K on t r o l l p e r so n en  
a u f  2 0 , 00  ±  1 , 52  m in - 1  un d  b e i  d e n  C F  P a t i e n t en  au f  2 4 , 79  ±  2 ,4 4  
m in - 1 .  
A c h t  M in u t en  n a c h  m ax im al e r  Be l as t un g  s an k  d i e  A t em f re q u enz  w e i -
t e r  au f  1 8 , 94  ±  1 ,10  min - 1  b e i  d en  Kon t ro l lp e r s on e n  u nd  a u f  2 1 , 8 3  ± 
0 , 85  mi n - 1  be i  d en  C F  P a t i e n t en .  Be i  de n  E r ho l un gs w er t en  z e i g t en  
s i ch  k e i n e  s i gn i f i ka n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi s ch e n  d en  G r upp e n .  
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Abbildung 24. Hämodynamische und ventilatorische Parameter vor, während und nach maximaler 
Belastung bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 13). 
Graue Säulen: Cystische Fibrose (n = 39). HR, Herzfrequenz, VO2, Sauerstoffaufnahme, VE, Ventilation, VT, 
Atemzugvolumen, BF, Atemfrequenz. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen 
den Gruppen. 
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3 . 3 . 3 . 2 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Sau e rs t o f f -  und  Ko h l end i -             
o x id pa r t i a ld ru ck e  
W i e  i n  Ab b .  2 5  d a r ge s t e l l t ,  w a r  d e r  S a ue r s to f f pa r t i a ld ru c k  i n  R uh e  
b e i  d en  C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  ( 87 ,9 0  ± 2 , 21  m mH g vs .  73 ,7 3  ± 1 , 44  mm H g,  p  =  6 ,1 5 *  10 - 6 ) .  
Be i  m ax im a le r  Be la s tu n g  wa r  d e r  S au e r s to f f pa r t i a ld r u ck  b e i  d e n  C F 
P a t i e n t e n  eb e nf a l l s  s i gn i f i k an t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d e n  K on t r o l lp e r so ne n  
( 8 7 , 38  ±  1 ,4 6  mm Hg v s .  7 0 , 24  ±  1 ,9 1  m mH g,  p  =  7 , 80 *  10 - 6 ) .  
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  b e t ru g  d e r  S a u er s to f fp a r t i a l -
d r u ck  b e i  d e n  K on t r o l lp e r so ne n  1 02 ,48  ±  1 ,6 5  mm H g und  b e i  de n  C F 
P a t i e n t e n  90 ,6 3  ± 2 , 1 2  m mH g ( p  =  0 ,00 3 ) .  
A u c h  n a ch  a ch t  Mi nu te n  wa r  de r  S au e r s to f f pa r t i a ld r u ck  b e i  d e n  C F 
P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  n i ed r i ge r  a l s  be i  d e n  K on t ro l lp e r s on e n  ( 91 ,1 9  ± 
1 , 83  mm H g v s .  8 2 ,9 3  ± 1 , 27  m mH g,  p  =  0 ,0 02 ) .  
 
D e r  Ko h l e nd i ox id pa r t i a l d ru c k  in  R uhe  b e t r u g  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  38 ,2 2  ±  1 ,0 3  m m H g un d  be i  de n  C F  P a t i en t e n  36 , 92  ±  0 ,7 3  
m mH g.  
Be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  e r ga b  s i ch  e i n  K oh l en d iox i dp a r t i a ld r u ck  
v o n  38 ,6 9  ± 1 , 16  m mH g b e i  d e n  K on t ro l lp e r s on e n  un d  4 2 , 11  ±  1 ,0 2  
m mH g b e i  d en  C F  P a t i e n t e n .  
N a c h  d r e i  M in u t en  z e i g t e  s i ch  e in  Ko h l e nd i ox id p ar t i a l d r u c k  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  vo n  3 3 , 92  ±  1 ,1 0  mm H g un d  be i  d en  C F  P a t i e n t e n  
v o n  35 ,4 8  ±  1 ,0 6  mm H g.  
A c h t  M in u t en  n a ch  m ax ima l e r  Be l as t un g  b e t r u g  d e r  
K o h l en d i ox id pa r t i a l d ru ck  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  33 , 33  ±  1 , 07  
m mH g u n d  b e i  d en  C F  P a t i en t e n  32 , 91  ±  0 ,9 2  m mHg.  Be i  a l l e n  
W e r t en  z e i g t en  s i ch  ke in e  s i gn i f i k a n t e n  Un t e r s ch i e d e  z w i s c h en  d e n  
G r u pp en .   
D e r  Bas e  Ex c es s  i n  Ru h e  b e t ru g  b e i  de n  Ko n t ro l lp e r s on en  1 , 08  ± 0 , 42  
m mol / l  un d  b e i  d e n  C F P a t i en t e n  0 , 9 6  ±  0 ,3 1  mmo l / l .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  f i e l  d e r  Ba se  Ex c e ss  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  a u f  - 4 , 27  ±  0 ,8 8  mm ol / l  un d  b e i  d en  C F  P a t i e n t e n  a u f  - 3 , 92  ±  
0 , 46  mm ol / l .   
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D r e i  Min u t e n  n ac h  m ax im al e r  Be la s tu n g  f i e l  d e r  Bas e  Ex c es s  w e i t e r  
a u f  -7 ,1 3  ±  1 , 07  m mol / l  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  und  a u f  - 7 , 31  ± 
0 , 55  mm ol / l  b e i  d en  C F  P a t i e n t en .  
N a c h  a ch t  Mi nu te n  e r ga b  s i c h  e in  Ba se  Ex c es s  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so -
n e n  vo n  -5 ,6 3  ±  1 ,2 3  m mo l / l  un d  b e i  d e n  C F  P a t i e n t en  v o n  - 6 , 7 7  ± 
0 , 68  mm ol / l .  
 
D e r  e n d ex sp i r a t o r i s c h e  S a u er s t o f f p a r t i a ld r uc k  in  Ru h e  w a r  b e i  de n  
C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i ka n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  Ko n t r o l l p e r so n en  (1 06 ,8 8  
±  1 ,4 5  mm H g v s .  11 2 ,2 7  ±  0 ,9 3  mm H g,  p  =  0 , 00 5 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  b e t ru g  d e r  e n d ex sp i r a t o r i s c h e  S a u e rs t o f f -
p a r t i a ld r u ck  b e i  d en  K on t r o l lp e r s on e n  1 0 6 , 23  ±  1 ,4 1  mm H g u nd  b ei  
d e n  C F P a t i en t e n  10 7 ,4 4  ±  1 ,1 2  mm H g.  
D r e i  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as tun g  z e i g t e  s i ch  e in  e n d ex sp i r a t o -
r i s c h e  S au e r s to f fp a r t i a ld ru c k  v on  11 9 ,6 9  ±  1 ,3 0  mm H g be i  d en  Ko n -
t r o l l p e r so n en  u nd  vo n  1 19 ,9 4  ±  1 ,0 8  mm H g be i  d en  C F Pa t i e n t e n .  
N a c h  a c h t  Mi nu te n  w a r  d e r  e n d ex sp i ra t o r i s c he  S au e r s to f f p a r t i a ld r uc k  
b e i  d e n  C F  P a t i en t e n  s i gn i f i k a n t  h öhe r  a l s  b e i  d en  K on t r o l l p e r so n en  
( 1 12 ,0 2  ± 1 , 56  mmH g v s .  1 17 ,7 4  ± 0 ,8 6  mm H g,  p  =  0 ,0 02 ) .  
 
Be i  d e r  a l v eo l o a r t e r i e l l e n  S a u er s t o f f d i f f e re nz  z e i g t e  s i ch  i n  R uh e  e i -
n e  s i gn i f i k an t  hö h er e  Di f f e r enz  b e i  d en  C F  P a t i en t e n  a l s  b e i  d en  Ko n-
t r o l l p e r so n en  (1 8 , 98  ±  2 ,3 2  mm H g vs .  3 8 , 54  ± 1 , 32  mm Hg,  p  =  1 ,3 9*  
1 0 - 9 ) .  
A u c h  b e i  max i ma l e r  Be l as tu n g  w a r  d i e  a l ve o l o a r t e r i e l l en  S au e rs t o f f -
d i f f e r enz  b e i  de n  C F  P a t i en t e n  s i gn i f i k a n t  e rh öh t  ( 18 , 85  ±  1 , 85  
m mH g vs .  37 ,2 0  ± 1 , 57  mm H g,  p  =  8 ,9 4 *  10 - 8 ) .  
N a c h  d r e i  M in u t en  e r ga b  s i ch  e i n e  a l ve o lo a r t e r i e l l e n  S aue r s t o f fd i f f e -
r e nz  b e i  de n  Ko n t ro l l pe r so n en  vo n  1 7 , 2 2  ±  1 , 67  mm H g u n d  b e i  d en  
C F  P a t i e n t en  v o n  30 , 72  ± 1 , 03  m mH g ( p  =  2 , 12 *1 0 - 8 ) .  
A c h t  Mi nu t e n  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  w a r  d i e  a l v eo lo a r t e r i e l l en  
S a ue r s to f f d i f f e r e nz  b e i  d e n  C F P a t i en t e n  imm e r  no c h  s ign i f i k an t  e r -
h ö h t  ( 20 ,1 3  ± 1 , 38  m mH g vs .  34 ,9 9  ± 1 , 12  mm H g,  p  =  7 ,9 4 *  10 - 9 ) .  
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Abbildung 25. Arterielle und exspiratorische O2- und CO2-Partialdrucke vor, während und nach ma-
ximaler Belastung bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen 
(n = 13). Graue Säulen: Cystische Fibrose (n = 39). pO2, Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartial-
druck, BE, Base Excess, PETO2, endexspiratorischer O2-Partialdruck, AaDO2, Alveoloarterielle Sauerstoffdif-
ferenz. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
3 . 3 . 3 . 3 .  A r t e r i e l l e  und  ex sp i ra t o r i s che  Koh le nd i ox id konz e n t ra t i o -
n en  
W i e  in  A bb .  26  d a rge s t e l l t ,  w a r  d i e  e nd ex s p i r a t o r i s ch e  K o h l e nd i ox id -
k o nz e n t r a t i on  b e i  d e n  C F  Pa t i en t en  i n  R uh e  i m  G e ge ns a t z  z u  de n  
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K o n t ro l lp e r so ne n  s i gn i f i k a n t  e rn i ed r ig t  ( 5 , 09  ±  0 , 13  % v s .  4 , 59  ±  
0 , 10  % ,  p  =  0 ,0 09 ) .  
Be i  max i ma l e r  Be l a s tu n g  b e t ru g  d i e  e n d ex sp i r a t o r i s c he  K o h l en d i -
ox i dk onz e n t r a t i on  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r s on e n  6 , 17  ±  0 , 15  %  u nd  b e i  
d e n  C F P a t i en t e n  6 , 0 0  ±  0 ,1 3  % .  
D r e i  Mi nu t en  n ac h  m ax im al e r  Be la s t un g  e r r e i ch t e  d i e  end ex s p i r a t o r i -
s c h e  Ko h l e nd i ox idk o nz e n t r a t i on  b e i  de n  Ko n t ro l lp e r s on en  5 , 02  ± 0 , 14  
%  un d  b e i  d en  C F  P a t i e n t e n  4 , 93  ±  0 ,1 4  % .  
N a c h  ac h t  M in u t en  w a r  d i e  en d ex sp i ra t o r i s c he  Ko h l e nd iox i dk onz e n t -
r a t i on  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  ge ge n ü be r  d e n  K o n t ro l lp e r so -
n e n  e r n i ed r i g t  ( 4 , 76  ±0 , 13  % vs .  4 , 30  ±  0 ,1 1  % ,  p  =  0 ,0 3 ) .  
 
D e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge mi sc h te n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  e r ga b  in  
R uh e  be i  d e n  C F  Pa t i e n t e n  e in e n  d eu t l i c h en  s i gn i f i k an t  e r n i e d r i g t en  
A n te i l  a l s  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so ne n  (3 , 16  ±  0 ,0 8  % vs .  2 , 70  ±  0 ,0 6  
% ,  p  =  8 , 47 *  10 - 5 ) .  
A u c h  b e i  m ax im ale r  Be l as t un g  w a r  d e r  Ko h l en d i ox id an t e i l  de r  ge -
m is ch t en  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  b e i  d en  C F  P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  e r n i e d r i g t  
( 4 ,9 2  ±  0 , 12  % vs .  4 , 24  ±  0 , 10  %,  p  =  0 , 00 08 ) .  
N a c h  d re i  M in u t en  w a r  d e r  K oh l e nd i ox id a n t e i l  d e r  ge misc h t en  ex s p i -
r i e r t en  Lu f t  b e i  d e n  C F  P a t i en t e n  e b e n f a l l s  d eu t l i ch  s i gn i f i k a n t  
e r n i e d r i g t  ( 3 , 66  ±  0 , 13  %  v s .  3 ,1 4  ±  0 , 0 8  %,  p  =  0 , 00 1 ) .  
A c h t  Mi nu t en  n a ch  m ax i ma l e r  Be l a s tu n g  b e t r u g  d e r  Koh l en d iox i d an -
t e i l  d e r  ge mis c h t en  ex sp i r i e r t en  Lu f t  b e i  d e n  K on t r o l l p e r s on e n  3 ,1 0  ± 
0 , 09  %  u nd  b e i  de n  C F P a t i en t e n  2 , 5 8  ±  0 ,0 6  %  (p  =  1 ,5 9*  10 - 5 ) .  
 
D i e  a r t e r i e l l e  K oh l en d iox i dk onz e n t ra t i on  i n  Ru h e  b e t r u g  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  5 , 3 7  ±  0 , 15  %  un d  be i  d en  C F  P a t i e n t en  5 ,1 8  ±  0 , 11  
% .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  s t i e g  d i e  a r t e r i e l l e  K oh l en d iox i dk onz e n t r a -
t i o n  b e i  d en  K on t r o l lp e r s on e n  au f  5 ,4 4  ±  0 ,1 6  %  u nd  b e i  d e n  C F  Pa t i -
e n t en  a u f   5 ,9 1  ±  0 , 1 4  % l e i ch t  an .  
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D r e i  Mi nu te n  n a c h  m ax im al e r  Be l a s tun g  f i e l  d i e  a r t e r i e l l e  Ko h l en d i -
ox i dk onz e n t r a t i on  w i ed e r  a u f  4 , 77  ±  0 , 15  %  b e i  d e n  Kon t ro l lp e r s on e n  
u n d  au f  4 ,9 8  ±  0 , 15  %  b e i  de n  C F P a t i e n t en .  
N a c h  a ch t  Mi nu t en  f i e l  d i e  a r t e r i e l l e  K o h l en d i ox id ko nz en t ra t i on  w e i -
t e r  au f  4 , 69  ±  0 ,1 5  %  b e i  d en  K on t r o l lp e r so n en  un d  au f  4 , 6 2  ±  0 , 13  % 
b e i  d e n  C F  P a t i en t e n .  Be i  a l l en  W e r t en  z e i g t e n  s i c h  ke ine  s i gn i f i ka n -
t e n  Un t e r s ch i e d e  z w i s c h en  d e n  G ru ppe n .  
 
D i e  fu nk t i on e l l e  a l v eo l ä r e  V en t i l a t i on  w a r  un t e r  Ru h eb e d i n gun gen  
b e i  d en  C F Pa t i en t e n  l e i c h t  s i gn i f i k a n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r -
s on e n  ( 5 , 87  ±  0 ,4 6  l /m i n  vs .  7 , 48  ±  0 ,3 8  l /m in ,  p  =  0 ,0 3 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  e i n e  s i gn i f i k an t  n i ed r i ge r e  f un k-
t i o ne l l e  a lv e o l ä r e  V e n t i l a t i on  b e i  d en  C F  P a t i en t en  gege n ü b e r  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  (5 3 ,0 8  ±  5 , 93  l / m in  vs .  37 ,3 7  ± 1 , 98  l /m i n ,  p  =  
0 , 00 2) .  
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  b e t ru g  d i e  fu nk t i on e l l e  a l ve -
o l ä r e  V en t i l a t i o n  b e i  d en  Ko n t ro l l pe r s on e n  16 ,6 7  ±  1 ,4 4  l / m in  un d  
b e i  d en  C F Pa t i en t e n  1 6 , 15  ±  0 ,7 2  l /m i n .  
N a c h  a ch t  Mi nu t en  e r ga b  s i c h  e in e  fu n k t i on e l l e  a lv e o l ä r e  V e n t i l a t i o  
v o n  8 , 98  ±  0 ,9 2  l /m in  b e i  d e n  K on t r o l lp e r s on e n  un d  vo n  1 0 , 14  ±  0 ,43  
l /m i n  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n .  Be i  d e n  E r h o lu n gs we r t e n  e r ga b e n  s i ch  
k e in e  s i gn i f i k a n t en  U n t e r s c h i ed e  z wi sc h e n  d en  G r up p en .  
 
D i e  e f fe k t iv e  a l v eo l ä r e  V en t i l a t i o n  b e t r u g  in  R uh e  b e i  de n  K on t r o l l -
p e r so n en  5 ,5 5  ±  0 , 4 1  l /m in  u n d  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n  6 ,6 0  ±  0 , 32  
l /m i n .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  w a r  d i e   e f fe k t iv e  a l ve o l ä r e  Ve n t i l a t i o n  b e i  
d e n  C F P a t i en t e n  de u t l i c h  s i gn i f i k an t  e r n i e d r i g t  ge ge n ü be r  d en  K on -
t r o l l p e r so n en  ( 6 0 , 23  ±  6 ,6 6  l /m in  v s .  3 8 ,5 6  ±  2 ,2 2  l /m in ,  p  =  0 ,0 00 2 ) .  
D r e i  Mi nu t en  n ac h  m ax im al e r  Be la s t un g  s a nk  d i e  e f fe k t iv e  a lv eo l ä re  
V e n t i l a t i on  b e i  d en  K on t r o l lp e r s on e n  a u f  1 7 , 71  ±  1 , 61  l /m in  u nd  b e i  
d e n  C F P a t i en t e n  au f  1 6 , 22  ±  0 ,8 5  l /m i n .  
N a c h  a ch t  Min u t e n  s a nk  d i e  e f f ek t i ve  a l v eo l ä r e  V e n t i l a t i o n  we i t e r  a u f  
9 , 35  ±  1 , 08  l / m in  be i  d e n  Ko n t ro l lp e r so n en  u nd  a u f  9 , 55  ±  0 ,4 4  l /m i n  
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b e i  d en  C F  P a t i e n t e n .  Be i  d e n  E rh o lu n gs w er t en  e r ga b en  s i ch  k e i n e  
s i gn i f i ka n t e n  Un t e r s c h i ed e  z w i s c he n  de n  Gr up p en .  
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Abbildung 26. Arterielle und exspiratorische CO2-Konzentration zur Berechnung der alveolären 
Ventilation bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 
13). Graue Säulen: Cystische Fibrose (n = 39). FETCO2, endexspiratorische CO2-Konzentration, FECO2, CO2-
Anteil der gemischten exspirierten Luft, FaCO2, arterielle CO2- Konzentration, fkt alv VE, funktionelle alve-
oläre Ventilation, eff alv VE, effektive alveoläre Ventilation.  *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für 
Unterschiede zwischen den Gruppen. Die gemischte exspiratorische CO2-Konzentration war bei den CF 
Patienten zu jedem Zeitpunkt erniedrigt, während die endexspiratorische CO2-Konzentration nur wenig von 
der Kontrollgruppe abweichte. 
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3 . 3 . 3 . 4 .  Funk t ion e l l e r  und  e f f ek t i v e r  To t ra u m 
W i e  i n  Ab b .  27  d a rge s t e l l t ,  w a r  d e r  fun k t io ne l l e  To t r a um b e i  d e n  C F 
P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  h öh e r  a l s  b e i  d en  K on t r o l l p e r so n en  ( 0 ,2 2  ±  0 ,0 2  
l  v s .  0 ,2 8  ±  0 , 02  l ,  p  =  0 , 04 ) .  
Be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  b e t r u g  d e r  f u n k t i on e l l e  T o t ra u m  b e i  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  0 , 4 8  ± 0 , 04  l  un d  b e i  de n  C F  P a t i e n t e n  0 ,4 7  ±  0 ,0 4  
l .  
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im a le r  Be l as t un g  z e i g t e  s i ch  b e i  d e n  C F  Pa t i -
e n t en  e i ne  s i gn i f i k a n t e  E r hö hu n g  de s  fu nk t io n e l l e n  To t ra um e s ,  im  
G e ge n s a t z  z u  d en  K o n t ro l lp e r so ne n  (0 , 32  ±  0 , 03  l  v s .  0 ,4 1  ±  0 , 02  l ,  p  
=  0 , 04 ) .  
N a c h  a ch t  Mi nu t e n  s a nk  d e r  f un k t i one l l e  To t r a um  au f  0 , 2 5  ±  0 ,0 2  l  
b e i  d en  K on t r o l l p e r s on e n  un d  a u f  0 , 32  ±  0 , 02  l  b e i  d e n  CF  P a t i e n t en .  
 
D e r  Q uo t i en t  a us  de m  fu nk t io n e l l e n  To t ra um  un d  d em  At emz u gvo lu -
m e n  ( f k t  VD /V T ,  fu n k t i on e l l e r  r e l a t i ve r  T o t r au m)  b e t ru g  i n  Ru h e  b e i  
d e n  K on t r o l l p e r so ne n  3 7 , 84  ±  1 ,2 1  %  u n d  b e i  d e n  C F  P a t i e n t en  4 1 , 00  
±  0 ,9 3  % .  
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i ch  b e i  de n  Ko n t r o l l pe r s on e n  e in e  
d e u t l i ch e  s i gn i f i k an t e  Er n i e d r i gun g  de s  f un k t i on e l l en  r e l a t i v e n  T o t -
r a um e s  ge ge n üb e r  R uh e .  D e m ge ge nü be r  f i e l  d e r  W e r t  b e i  d en  C F  P a -
t i e n t e n  d eu t l i ch  w e n i ge r  s t a rk  a b  u nd  w a r  b e i  Be l a s t ung  s i gn i f i ka nt  
h ö he r  a l s  b e i  d en  K o n t ro l lp e r so ne n  (2 0 ,2 0  ±  0 ,4 8  %  v s .  2 9 ,0 8  ±  1 , 20  
% ,  p  =  0 , 00 01 ) .  
A u c h  na c h  d r e i  Mi nu te n  e r ga b  s i c h  f ü r  d i e  K on t ro l lp e r s on e n  e i n e  
d e u t l i ch e  s i gn i f i k an t e  Er n i e d r i gun g  de s  f un k t i on e l l en  r e l a t i v e n  T o t -
r a um e s  ge ge n üb e r  R uh e .  Im  G e ge n s a t z  h i e rz u  f i e l  de r  W e r t e  be i  d en  
C F  P a t i e n t e n  d eu t l i c h  w en i ge r  s t a rk  a b  u nd  w a r  d r e i  M in u t en  n a c h  
m ax im al e r  Be l a s t un g  s i gn i f i ka n t  hö he r  a l s  be i  d e n  K on t r o l l p e r so n en  
( 2 7 , 17  ±  1 ,3 4  %  vs .  3 5 , 76  ± 1 , 00  %,  p  =  3 , 64 *  10 - 5 ) .  
N a c h  ac h t  M in u t en  h a t t en  d i e  Ko n t ro l lp e r s on e n  e i n en  fu n k t i on e l l e n  
r e l a t i v en  To t ra um v o n  3 4 , 75  ±  1 ,36  %  un d  d i e  C F  P a t i e n t e n  v on  
3 9 ,6 1  ±  0 ,7 9  %  (p  =  0 , 00 3 ) .  
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D e r  e f fe k t iv e  T or au m in  R uh e  b e t r u g  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r s on e n  0 , 24  ± 
0 , 02  l  un d  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  0 , 33  ±  0 ,0 2  l  ( p  =  0 , 02 ) .  
Be i  m ax im a l e r  Be l a s tu n g  w a r  d e r  e f f e k t iv e  T o t r au m b e i  d en  C F  
P a t i e n t e n  d eu t l i c h  s i gn i f i k a n t  h öh e r  a l s  be i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  
( 0 ,2 2  ± 0 , 03  l  v s .  0 , 4 2  ±  0 ,0 2  l ,  p  =  4 ,4 1 *  10 - 5 ) .  
A u c h  d re i  Mi nu t en  n ac h  m ax im al e r  Be l as tu n g  z e i g t e  d e r  e f f e k t i v e  
T o t r a um  b e i  de n  CF  P a t i en t en  e i n e  s ign i f i k an t e  E r hö hu ng  ge ge n ü b e r  
d e n  K on t r o l l p e r so ne n  (0 ,2 6  ± 0 , 03  l  v s .  0 , 40  ±  0 ,0 2  l ,  p  =  0 , 00 1 ) .  
N a c h  a ch t  Mi nu te n  e r r e i ch t e  d e r  e f f ek t i ve  T o t r aum  b e i  d e n  C F  P a t i -
e n t en  eb e nf a l l s  e i ne  s i gn i f i k a n t  h öh e re n  W e r t  a l s  b e i  d en  Ko n t r o l l -
p e r so n en  ( 0 , 24  ±  0 ,0 2  l  v s .  0 , 35  ±  0 ,0 2  l ,  p  =  0 , 00 3 ) .  
 
D e r  e f f ek t iv e  r e l a t i v e  To t r a um  ( e f f  VD /  VT )  wa r  i n  Ru he  b e i  d en  C F 
P a t i e n t e n  s i gn i f i kan t  hö h er  a l s  b e i  d e n  Ko n t r o l l p e r son e n  ( 40 ,8 8  ± 
1 , 63  %  v s .  4 7 , 58  ±  1 , 04  % ,  p  =  0 ,0 02 ) .  
Be i  m ax ima l e r  Be la s tu n g  z e i g t e  s i c h  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n  e in e  d e u t -
l i c h  s i gn i f i k an t e  Er n i e d r i gu n g  d es  e f fe k t iv e  r e l a t i v e  T o t r a um  ge ge n -
ü b e r  Ru h e .  D em gege n ü b e r  f i e l  d e r  W e r t  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  
d e u t l i ch  s t ä rk e r  a b  u n d  w a r  b e i  Be l as tu n g  s i gn i f i k a n t  n i ed r i ge r  a l s  
b e i  C F  P a t i e n t e n  (9 , 1 4  ±  1 ,3 9  %  v s .  2 7 , 2 9  ±  1 ,7 6  % ,  p  =  5 , 6 4*  1 0 - 7 ) .    
A u c h  d r e i  M in u t en  n a c h  m ax im al e r  Be l as tu n g  e r ga b  s i ch  f ü r  d i e  C F 
P a t i e n t e n  e i n e  de u t l i c h e  s i gn i f i k an t e  E r n i e d r i gun g  d e s  e f f e k t iv en  r e -
l a t i v e n  To t r a um es  ge ge n ü b e r  Ru h e .  Im  G e ge n s a t z  h i e rz u  f i e l  d e r  W er t  
b e i  d e n  K on t r o l l p e r s on e n  d e u t l i c h  s t ä rk e r  a b  un d  w ar  d emz u f o l ge  d r e i  
M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l a s tu n g  s ign i f i k an t  n i e d r i ge r  a l s  b e i  d e n  
C F  P a t i e n t en  (2 2 , 96  ±  2 ,1 4  %  v s .  3 5 , 82  ±  1 ,5 5  % ,  p  =  6 ,73 *  1 0 - 5 ) .  
N a c h  a ch t  Mi nu ten  b e t ru g  d e r  e f fek t i ve  r e l a t i v e  To t ra u m  b e i  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  33 , 06  ±  2 , 18  % un d  b e i  d en  C F  P a t i en t e n  43 , 82  ± 
1 , 04  ( p  =  1 ,2 5*  1 0 - 5 ) .  
 
D e r  Q uo t i en t  a us  e f f e k k t i ve n  T o t r au m u nd  f un k t i on e l l en  T o t r a um  (e f f  
V D  / f k t  V D )  b e t r ug  i n  Ru h e  b e i  d e n  K on t ro l lp e r s on e n  1 , 08  ±  0 ,0 3  
u n d  be i  d en  C F Pa t i e n t en  1 ,1 6  ± 0 , 02  ( p  =  0 , 00 7 ) .  
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Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  h a t t en  d i e  C F  P a t i e n t e n  e i n en  s i gn i f i k an t  
h ö he r e n  e f f  V D /  fk t  V D  a l s  d i e  Kon t ro l lp e r s on e n  (0 ,45  ±  0 ,0 7  v s .  
0 , 92  ±  0 , 04 ,  p  =  5 ,2 3 *  10 - 8 ) .  
D r e i  M in u t en  n a ch  m ax im al e r  Be l as t un g  s t i e g  d e r  e f f  VD /  fk t  VD  b e i  
d e n  Ko n t ro l lp e r s one n  a u f  0 , 83  ±  0 ,0 5  u nd  b e i  d e n  C F  Pa t i e n t e n  a u f  
1 , 00  ±  0 , 03  (p  =  0 ,0 0 5) .  
N a c h  a ch t  Min u t en  s t i e g  d e r  W e r t  w e i t e r  au f  0 ,9 4  ±  0 ,0 2  b e i  d en  
K o n t ro l lp e r so ne n  un d  a u f  1 , 10  ±  0 ,0 1  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n .  D e r  e f f  
V D /  f k t  V D  wa r  be i  d e n  C F Pa t i en t en  d eu t l i ch  s i gn i f i ka n t  hö h e r  a l s  
b e i  d en  K on t r o l l p e r s on e n  ( p  =  6 ,0 0*  10 - 7 ) .  
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Abbildung 27. Funktioneller und effektiver Totraum vor, während und nach maximaler Belastung bei 
Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 13). Graue Säulen: 
Cystische Fibrose (n = 39). fkt VD, funktioneller Totraum, fkt VD/VT, funktioneller 
Totraum/Atemzugvolumen, eff VD, effektiver Totraum, eff VD/VT, effektiver Totraum/Atemzugvolumen, 
eff VD/fkt VD, effektiver Totraum/funktioneller Totraum.  *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Un-
terschiede zwischen den Gruppen. 
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3 . 3 . 3 . 5 .  M ax i mal e  h ä mod yna mi s ch e ,  v e n t i l a t o r i s ch e  und  me t abo l i -             
s ch e  Pa ra me t e r  
E in e  G e ge n üb e rs t e l l un g  v o n  Ko n t ro l l pe r s on e n  u nd  C F  P a t i e n t en  e r gab  
f ü r  fo l ge n d e  P a r ame t e r  s i gn i f i k a n t e  Un t e r s ch i e d e  z wi s che n  de n  G r up -
p e n :  
M ax im a le  S a u er s t o f f a u fn a hm e,  m ax ima l e  S au e rs to f f au f nah m e in  P ro -
z en t  d e r  N or m,  max im al e  Ve n t i l a t i on ,  m ax im al e s  At emz u gvo l um e n ,  
m ax im al e s  At emz ugv o lu me n  in  P r oz en t  de r  N or m,  m ax im al e  A te m fr e -
q u enz ,  max i ma l e  At em f r eq u enz  i n  P roz en t  de r  N o rm ,  s i eh e  T a b .  1 5 .  
 
 Kontrollen CF p 
Max. HR 162,85 158,05 0,30 
Max. HR, % d. N. 85,25 78,80 0,24 
Max. VO2 (peak VO2) 2,40 1,57 4*10-5 
Max. VO2  (peak VO2), 
% d. N. 
90,62 72,71 0,001 
Max. VE 66,28 51,91 0,017 
Max. VE, % d. N. 75,63 73,66 0,74 
Max. VT 2,37 1,68 0,0008 
Max. VT, % d. N. 99,03 84,99 0,05 
Max. BF 27,89 32,41 0,048 
Max. BF, % d. N. 77,46 90,03 0,05 
3 min BE -7,13 -7,31 0,88 
3 min BE-Ruhe BE -8,21 -8,27 0,96 
 
 
Tabelle 15. Maximale hämodynamische, ventilatorische und metabolische Parameter bei Kontrollen 
und cystischer Fibrose. Messparameter kurz vor Ende der Belastung (maximale Leistung). % d. N., Prozent 
der Norm, HR, Herzfrequenz, VO2, Sauerstoffaufnahme, VE, Ventilation, VT, Atemzugvolumen, BF, Atem-
frequenz. BE 3 min, Base Excess zum Zeitpunkt 3 min nach Abbruch der Belastung. p, Irrtumswahrschein-
lichkeit für Unterschiede zwischen den Gruppen.  
3 . 3 . 3 . 6 .  A r t e r i o - e xs p i ra t or i s ch e  Koh le nd i ox idd i f f e r en zen  
W i e  b e r e i t s  o b en  da r ge s t e l l t ,  h a t t e n  d i e  C F  P a t i en t e n  i n  R u he  e in e n  
s i gn i f i ka n t  e r n i e d r ig t e n  K oh l en d iox i d an t e i l  d e r  ge mi s ch t en  ex sp i r i e r -
t e n  Lu f t  u nd  e i n e  s i gn i f i ka n t e  E r n i ed r i gu n g  d es  en d ex sp i ra to r i s ch e n  
K o h l en d i ox id an t e i l s  ge ge n ü b e r  d en  K o n t ro l lp e r so ne n .  D i e  a r t e r i e l l e  
K o h l en d i ox id ko nz en t ra t i on  z e i g t e  ke i n en  s i gn i f i k an t e n  U n t e r s ch i e d  
z wi s c h en  d e n  G ru pp e n ,  s i eh e  A bb .  26 .  
W i e  i n  Ab b .  2 8  d a r ge s t e l l t ,  b e t r u g  d i e  D i f f e r enz  au s  d e r  a r t e r i e l l en  
K o h l en d i ox ik onz en t r a t i o n  u nd  d em  Ko h l e nd i ox id a n t e i l  d e r  ge mi s ch -
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t e n  ex sp i r i e r t e n  Lu f t  ( E a DCO 2 )  i n  R uh e  be i  d e n  K on t r o l l p e r so n en  
2 , 21  ± 0 , 13  % un d  b e i  d en  C F Pa t i en t e n  2 ,4 8  ± 0 , 10  %.  
D i e  Di f f e r e nz  au s  d e r  a r t e r i e l l en  K oh l e nd i ox ik onz e n t r a t i o n  un d  d e m 
e n d ex sp i r a t o r i s c h en  Ko h l en d i ox id an te i l  ( Aa DC O 2 )  w a r  b e i  d e n  CF 
P a t i e n t e n  s i gn i f i k an t  h öh e r  a l s  b e i  d en  K on t r o l l p e r so n en  ( 0 ,2 8  ±  0 ,0 9  
%  vs .  0 , 59  ±  0 ,0 5  % ,  p  =  0 , 00 4 ) .  
W i e  b e r e i t s  o b en  da r ge s t e l l t ,  h a t t en  d i e  C F  P a t i e n t e n  b e i  m ax im al e r  
Be l a s tu n g  e i ne n  s ign i f i k an t  e rn i e d r i g t e n  Ko h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge -
m is ch t en  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  ge ge n ü b e r  d e n  K on t r o l l p e r so ne n .  D e r   e n -
d ex s p i r a t o r i s ch e n  K o h l en d i ox id an t e i l s  un d  d i e  a r t e r i e l l e   K oh l en d io -
x ik onz e n t r a t i on  z e i g t en  k e i n e  s i gn i f i k an t e n  Un t e r s ch i ed e  z w i s ch e n  
d e n  G ru pp e n ,  s i e h e  A bb .  26  u nd  2 8 .  
D i e  E a DC O2  w a r  be i  m ax im al e r  Be l as t un g  b e i  d en  C F  Pa t i e n t e n  s i g -
n i f i k a n t  hö he r  a l s  b e i  d e n  K on t r o l l p e r s on e n  ( 0 , 51  ±  0 ,0 8  %  v s .  1 , 67  ±  
0 , 15  % ,  p  =  5 ,6 9*  1 0 - 5 ) .  
A u c h  d i e  A aD CO 2 z e i g t e  e in e n  s i gn i f i ka n t  h öh e r en  W er t  f ü r  d i e  C F 
P a t i e n t e n  a l s  fü r  d i e  K on t r o l l p e r s on en  ( - 0 , 7 4  ±  0 ,0 8  % v s .  -0 ,1 0  ± 
0 , 08  % ,  p  =  7 ,7 7*  1 0 - 5 ) .  
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Abbildung 28. Arterio-exspiratorische CO2-Differenzen bei Ruhe und maximaler Belastung bei 
Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Max-Ruhe, Differenz zwischen Werten bei 
maximaler Belastung und Ruhe. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 13). Graue Säulen: Cystische Fibrose (n = 
39). FECO2, CO2-Anteil der gemischten exspirierten Luft, FETCO2, endexspiratorische CO2-Konzentration, 
FaCO2, arterielle CO2- Konzentration, FaCO2 - FECO2, arterielle CO2- Konzentration - CO2-Anteil der 
gemischten exspirierten Luft,  FaCO2 - FETCO2, arterielle CO2- Konzentration - endexspiratorische CO2-
Konzentration. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
3 . 3 . 3 . 7 .  Ab so lu te  V e r änd e run g en  d er  a r te r i e l l en  und  ex sp i r a to r i -             
s ch en  Koh l end io x idk on z en tr a t i on en  b e i  ma x i ma le r  B e la s -
t un g  
W i e  in  A bb .  28  d a rge s t e l l t ,  s t i e g  d e r  K o h l en d i ox id an t e i l  d e r  ge m is c h -
t e n  ex s p i r i e r t e n  Lu f t  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r so n en  u nd  b e i  de n  C F  P a t i -
e n t en  b e i  Be l a s tu ng  a n ,  s o  d a s s  ke in  s i gn i f i k an t e r  Un te r s c h i ed  d e r  
R uh e  –  Ar b e i t  D i f fe r e nz en  f e s t z u s t e l l e n  w a r  (1 ,7 7  ±  0 , 13  %  vs .  1 , 54  
±  0 ,0 8  % ) .  
A u c h  b e i  d em  en dex sp i r a to r i s c h en  Ko h l e nd i ox id a n t e i l  e r ga b e n  s i c h  
k e in e  s i gn i f i k a n t e n  U n t e r s c h i ed e  d e r  R uh e  –  A rb e i t  D i f fe r e nz en  z wi -
s c h en  d en  G ru pp en .  Di e  Di f f e r e nz  be t ru g  b e i  d e n  Ko n t r o l l p e r so n en  
1 , 08  ± 0 , 11  % un d  b e i  d en  C F Pa t i en t e n  1 ,4 1  ± 0 , 10  %.  
D i e  a r t e r i e l l e  Ko h l e nd i ox id ko nz en t r a t i o n  s t i e g  b e i  d e n  K o n t r o l l p e r -
s on e n  un te r  Be l as tu n g  n u r  ge r in g f ü g ig  a n ,  w ä h r e nd  s i e  b e i  d en  CF 
P a t i e n t e n  d eu t l i c he r  a ns t i e g .  D a du r ch  e r ga b  s i c h  e in  s i gn i f i ka n t e r  
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U n te r s ch i e d  d e r  R uh e  –  Ar b e i t  D i f f e r enz e n  (0 ,0 7  ±  0 ,1 6  %  v s .  0 , 75  ± 
0 , 08  % ,  p  =  0 ,0 00 2) .  
D i e  E a DC O 2  s a nk  b e i  A rb e i t  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so ne n  s t a rk  ab ,  w ä h-
r e n d  s i e  b e i  d e n  CF  P a t i en t en  nu r  ge r i n g fü g i g  a b s an k .  E n t sp r e ch e nd  
w a r  d i e  R uh e  –  A r b e i t  D i f f e r e nz  d i es es  W e r t es  s i gn i f i k a n t  u n t e r -
s c h i ed l i ch  z wi s c h en  de n  G r up pe n  ( - 1 ,7 0  ±  0 ,1 5  %  vs .  - 0 ,8 2  ±  0 ,0 9  %,  
p  =  1 , 07 *  10 - 5 ) .  
D i e  A a DC O 2  s an k  b e i  Ar b e i t  be i  de n  Ko n t ro l lp e r so ne n  eb e n f a l l s  
d e u t l i ch  ab ,  wä h r en d  s i e  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n  n u r  l e i ch t  a bs an k .  D a -
d u r ch  e r gab  s i ch  eb e n f a l l s  e i n  s i gn i f i k a n t e r  U n t e r s c h i ed  d e r  Ru h e  –  
A r b e i t  D i f f e r e nz e n  ( - 1 ,0 1  ±  0 , 11  %  v s .  - 0 , 68  ±  0 ,0 7  % ,  p  =  0 , 02 ) .  
3 . 3 . 3 . 8 .  V e r änd e run g en  d e r  a r t e r i e l l e n  B lu tg as e  und  de r  T o t räu me              
b e i  ma x i ma le r  B e la s tung  
W i e  i n  T ab .  1 6  d a rge s t e l l t ,  z e i g t e  s i ch  b e i  d em  a r t e r i e l l e  S a ue r s to f f -
p a r t i a ld r u ck  b e i  d en  Ko n t ro l lp e r so ne n  u nd  C F Pa t i en t en  k e in  s i gn i f i -
k a n t  u n t e r s ch i ed l i ch e r  V e r l a u f .   
 
Merkmal Ruhewerte Maximalwerte Differenzen 
 
KO CF KO CF KO CF 
pO2 (mmHg) 87,90 ± 2,21 73,73 ± 1,44 87,38 ± 1,46 70,24 ± 1,91 -0,52 ± 2,81 -3,48 ± 1,71 
pCO2 
(mmHg) 
38,22 ± 1,03 36,92 ± 0,73 38,69 ± 1,16 42,11 ± 1,02 0,48 ± 1,12  5,19 ± 0,59 *** 
fkt VD (l) 0,22 ± 0,02 0,28 ± 0,03 0,48 ± 0,04 0,47 ± 0,03 0,26 ± 0,03 0,19 ± 0,02 
eff VD (l) 0,24 ± 0,02 0,33 ± 0,02 0,22 ± 0,03 0,42 ± 0,02 -0,02 ± 0,03   0,10 ± 0,02 ** 
eff/fkt VD 1,08 ± 0,03 1,16 ± 0,03 0,45 ± 0,07 0,92 ± 0,04 -0,63 ± 0,07  -0,24 ± 0,03 *** 
 
 
Tabelle 16. Absolute Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler Belas-
tung bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. pO2, Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Koh-
lendioxidpartialdruck, fkt VD, funktioneller Totraum, eff VD, effektiver Totraum, eff/fkt VD, effekti-
ver/funktioneller Totraum. *, p < 0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
D i e  r e l a t i v e  V e r än d e ru n g  b e t r u g  b e i  d e n  Ko n t ro l l pe r so n en  0 ,4 0  ± 
3 , 69  %  u nd  b e i  de n  C F P a t i en t e n  - 4 , 36  ±  3 , 36  % ( V gl .  A bb .  2 9 ) .  
D e r  a r t e r i e l l e  Ko h l e nd i ox id p ar t i a l d ruc k  s t i e g  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  
s t a r k  an ,  w äh r en d  e r  b e i  d en  K on t r o l l p e r so n en  nu r  ge r in g f ü g i g  a n -
s t i e g .  D a du r c h  e r ga b  s i ch  e i n  s i gn i f i k a n t  un t e r s c h i e d l i ch e r  V er l au f  
z wi s c h en  d e n  G ru pp e n  ( 0 , 48  ±  1 ,1 2  mm H g v s .  5 ,1 9  ±  0 , 59  m mH g,  p  =  
0 , 00 03 ) .  D i e  r e l a t i v e  V er ä nd e ru n g  be t r u g  1 , 69  ±  3 ,1 1  %  b e i  d en  K on -
t r o l l p e r so n en  u nd  14 , 10  ± 1 , 62  % ( p  =  0 , 00 05 ) ,  s i e h e  A bb .  29 .  
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D e r  fu nk t io n e l l e  T o t r a um e r ga b  k e i n e  s i gn i f i k an t e n  U n te r s ch i e d e  
z wi s c h en  d en  G r upp e n .  D i e  r e l a t i v e  Ve r ä n de r un g  b e t ru g  b e i  de n  K on -
t r o l l p e r so n en  1 25 ,8 7  ± 16 ,3 0  %  u nd  b e i  d e n  C F  P a t i en t en  7 6 , 01  ± 
8 , 47  %  (p  =  0 , 00 6) ,  s i e he  Ab b .  2 9 .  
D e r  e f f e k t i v e  To t ra u m f i e l  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  l e i c h t  a b ,  w ä h -
r e n d  e r  b e i  d en  C F P a t i e n t e n  an s t i e g .  D a d ur c h  e r gab  s i c h  e i n  s i gn i f i -
k a n t  un t e r sc h i e d l i ch e r  V e r l au f  z wi s c he n  d en  G ru pp e n  ( -0 , 02  ±  0 , 03  l  
v s .  0 , 10  ±  0 ,0 2  l ,  p  =  0 ,0 03 ) .  D i e  r e l a t i v e  V e r än d e ru n g  b e t r u g  ( -6 ,9 0  
±  1 4 , 29  % vs .  34 ,62  ±  6 ,3 4  % ,  p  =  0 ,00 4 ) ,  s i e h e  A bb .  29 .  
D e r  e f f  V D/  fk t  VD  f i e l  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en  s i gn i f i ka n t  s t ä r k e r  
a b  a l s  b e i  d en  C F  P a t i e n t e n  ( - 0 , 63  ±  0 ,0 7  l  v s .  - 0 , 24  ±  0 ,0 3  l ,  p  =  
1 , 64 *  1 0 - 6 ) .  D i e  r e l a t i v e  V e rä nd e r un g  b e t r u g  b e i  d en  Kon t ro l lp e r s o -
n e n  - 57 ,9 4  ± 6 , 32  %  un d  b e i  d e n  C F  P a t i e n t e n  - 20 ,9 6  ± 3 ,0 2  % ( p  =  
4 , 27 *  10 - 7 ) ,  s i eh e  A b b .  2 9 .  
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Abbildung 29. Prozentuale Veränderungen der arteriellen Blutgase und der Toträume bei maximaler 
Belastung bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Mittelwerte ± SEM. Weisse Säulen: Kontrollen (n = 13). 
Graue Säulen: Cystische Fibrose (n = 39). pO2, Sauerstoffpartialdruck, pCO2, Kohlendioxidpartialdruck, fkt 
VD, funktioneller Totraum, eff VD, effektiver Totraum, eff/fkt VD, effektiver/funktioneller Totraum. *, p < 
0,05, **, p < 0,01, ***, p < 0,001 für Unterschiede zwischen den Gruppen. 
3 . 3 . 4 .  Ko r r e l a t ions an a ly s en  
3 . 3 . 4 . 1 .  Ko r r e l a t ion  v on  L ung enf unkt i onsp a ra me t e r n  mi t  de r  ma -
x i mal en  S au er s to f f au f n ah me   
Fü r  d i e  K on t r o l lp e r s on e n  e r ga b en  s i ch  k e in e  s i gn i f i k an t e n  Ko r r e l a t i -
o n en  mi t  d e r  m ax im al e n  S au e r s to f f au f n a hm e.  Fo l ge n d e  P a r am et e r  ge -
h ö r t en  h i e rz u :  E in se k un d en a us a t mu n gs k ap az i t ä t ,  V i t a lk ap az i t ä t ,  t o t a -
l e  Lu n ge n k a p az i t ä t ,  R es id ua lv o l um en ,  R e s i s t an c e ,  S au e rs to f fp a r t i a l -
d r u ck ,  s i eh e  T a b .  14  un d  Ab b .  3 0 .  
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Be i  d en  C F  P a t i e n t e n  e r ga b en  s i c h  f ü r  d i e  E i ns ek un d en a us a tmu n gsk a -
p az i t ä t  ( r  =  0 ,5 06 ,  p  =  0 , 00 1 ) ,  fü r  d i e  V i t a l ka p az i t ä t  ( r  =  0 , 58 3 ,  p  =  
0 , 00 02 ) ,  f ü r  d i e  Re s i s t a n ce  ( r  =  - 0 , 60 4 ,  p  =  7 ,6 7*  10 - 5 ) ,  f ü r  d en  C O 
T r a ns f e r fa k t o r ,  ko r r i g i e r t  au f  d i e  ak tu e l l e  Hb  –  Ko nz en t ra t i on  ( r  =  
0 , 70 4 ,  p  =  0 ,0 03 )  u n d  f ü r  d en  S a ue r s t o f f p a r t i a l d ru c k  ( r  =  0 ,3 84 ,  p  =  
0 , 01 6)  s i gn i f i k an t e  K o r r e l a t i o ne n  m i t  d e r  max i ma l en  S au e r s to f f au f -
n a hm e .  Di e  a nd e r en  P a r am e te r  ko r r e l i e r t en  a uc h  h i e r  n i ch t  s i gn i f i k a n t  
m i t  d e r  m ax im a le n  S a ue r s to f f au f n ahme  ( s i eh e  T a b .  1 4  und  Ab b .  3 0 ) .  
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Abbildung 30. Korrelation von Lungenfunktionsparametern mit der maximalen Sauerstoffaufnahme 
bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Die Graphiken auf der linken Seite stellen die Kontrollgruppe und 
auf der rechten Seite die CF Gruppe dar. r = Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlichkeit für Unter-
schiede zwischen den Gruppen. Die Werte in Klammern ergeben sich, wenn die Berechnung ohne die einge-
klammerten Daten durchgeführt werden. Diese Daten stammten aus einer Untersuchung bei akuter Atem-
wegsinfektion mit Bronchospastik. FEV1, Einsekundenausatmungskapazität, VC, Vitalkapazität, TLC, totale 
Lungenkapazität, RV, Residualvolumen, R, Atemwegswiderstand, DLCOc, CO Transferfaktor, korrigiert auf 
die aktuelle Hb-Konzentration, pO2, Sauerstoffpartialdruck, peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % 
der Norm. 
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3 . 3 . 4 . 2 .  Ko r r e l a t ion  v on  CO 2  A t e mäqui va l en t  mi t  de r  ma x i ma l en              
S au e rs to f f au f n ahme  
D a s  C O 2  A t em ä qu i v a l en t  wa r  b e i  de n  C F  P a t i en en  ge ge n ü b er  d e n  
K o n t ro l lp e r so ne n  s i gn i f i k a n t  e r hö h t  (2 8 ,6 1  vs .  24 ,7 4 ,  p  =  0 ,0 00 4) .  E s  
e r ga b  s i ch  w e d e r  fü r  d i e  Ko n t ro l lp e r so n en  n o ch  fü r  d i e  C F  P a t i e n t en  
e i n e  s i gn i f i k a n t e  K o r r e l a t i on  mi t  d e r  m ax im al e n  S a ue rs to f f au f na hm e 
( s i e h e  A bb .  31 ) .  
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Abbildung 31. Korrelation von CO2 Atemäquivalent bei Belastung mit der maximalen Sauerstoffauf-
nahme bei Kontrollen und cystischer Fibrose. Die Graphiken auf der linken Seite stellen die Kontroll-
gruppe und auf der rechten Seite die CF Gruppe dar. r = Regressionskoeffizient, p = Irrtumswahrscheinlich-
keit für Unterschiede zwischen den Gruppen. EQCO2, CO2 Atemäquivalent an der aerob-anaerobe Schwelle, 
peak VO2, maximale Sauerstoffaufnahme in % der Norm. 
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4 .  Diskuss ion 
4 . 1 .  M e th od enk r i t ik  
4 . 1 . 1 .  Pat i en te nausw ah l  
4 . 1 . 1 . 1 .  Pat i en te n  mi t  e in er  pu l monal en  H yp er t on i e  in f o lg e  e in e r              
Lun g enf ib r os e  
D i e  i n  uns e r e r  S t ud i e  u n t e r s u ch t e n  Pa t i e n t e n  mi t  p u lm on a l e r  H yp e r -
t on i e  i n fo l ge  e i n e r  s c hw e r e n  Lu n ge n f i b ro se  ( LF)  b e f a n de n  s i ch  i n  e i -
n e r  Sp ez i a l a mb u l anz  f ü r  p u lm on a l e  H yp e r t on i e .  E n t s p r ec he n d  z e i g t en  
s i e  i m  Du r c hs ch n i t t  d e u t l i c h  e r hö h t e  p u lm on a l e  D r uc k -  u n d  W id e r -
s t an ds w er t e  (m PAP =   32 ,6  mm H g,  PV R  =  59 8  d yn * s * cm - 5 ) .  Im  V e r -
g l e i ch  d az u  l a ge n  i n  d e r  S tu d i e  vo n  A gu s t i  e t  a l . 1  d i e  p u l mo n a l en  
D r u ck -  u nd  W i d er s t a nd sw e r t e  i n  e i n em  v i e l  n i e d r i ge r en  Be r e i ch  u nd  
z e i g t en  e in e n  mP AP  vo n  20  mm H g,  de r  e r s t  u n t e r  Be la s t un g  a u f  4 2  
m mH g a ns t i e g .  
  In  e i n e r  T h er a p i es tu d i e 8 3  b e i  P a t i e n t e n  mi t  Lu n ge n f i b ro s e  u nd  p u l -
m on a l e r  H yp e r t o n i e  a u s  u ns e r e r  A r be i t s g r up p e  h a t t en  d i e  P a t i e n t en  
e i n en  n o ch  hö h er e n  mP AP  a l s  un s e r e  P a t i e n t e n .  D i es e r  l a g  b e i  e in e m 
d u r ch s ch n i t t l i ch e n  mP AP  v on  40  mm Hg.  A l l e r d i n gs  h a t t en  d i es e  P a t i -
e n t en  a u ch  e i n en  hö h e r en  k l i n i sc h en  S c hw e r e g r a d  u nd  be i  i h n en  wu r -
d e  d e sh a l b  a u ch  k e in e  S p i ro e r gom et r i e  d u r c h ge fü h r t .  
In  a n d e r e n  S tu d i en 3 6 , 6 7 ,  i n  d en e n  Pa t i e n t e n  m i t  Lu n ge n f i b ro s e  sp i -
r o e r gom et r i s ch  b e l a s t e t  wu rd e n ,  ga b  e s  k e i ne  A us ku nf t  ü b e r  d i e  pu l -
m on a l e n  D r u ck -  u nd  W i d e rs t a nd sw e r t e .  D i e  Lu n ge n f un k t i on  w a r  a b er  
i n  ä hn l i ch e r  W ei s e  e i n ges c h r än k t  wi e  b e i  un s e r e n  P a t i en t e n .   
 
In s ge s a m t  w a r  u ns e r e  un t e r su ch t e  Pa t i e n t e n gru pp e  e twa s  s ch w e r e r  
v o n  S e i t e n  d e r  Lu n ge n f ib r os e  e r k r an k t  a l s  i n  a n d er e n  sp i r o e r gom et r i -
s c h en  S t ud i en .  In s b e so nd e r e  l a g  e i n e  s c hw e r e  p u lm on a le  H yp e r t on i e  
v o r .  
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4 . 1 . 1 . 2 .  Pat i en te n  mi t  pr i mä r e r  pu lmo n al e r  Hyp e r t on i e  
D i e  in  u ns e r e r  S t ud i e  u n t e r su c h t e n  P a t i e n t en  mi t  p r im ä re r  p u lmo n a l e r  
H yp e r t o n i e  (PP H )  b e f a nd en  s i c h  e b en f a l l s  i n  e in e r  S p ez i a l a mb u l anz  
f ü r  p u lm on a l e  H yp e r t on i e  i n  fo r t l au f e nd e r  Be t r eu un g .  S i e  z e i g t en  
e n t s p r e c h en d  i m  Du r c hs c hn i t t  d eu t l i ch  e r h öh t e  p u lm on a le  D r u c k -  u nd  
W i d er s t an ds w e r t e  (mP AP  =  47 ,7  mm Hg,  PV R =  99 6  d yn * s * cm - 5 ) .  
  Im  V e r g l e i c h  d az u  z e i g t e n  d i e  g rö ß e r en  Th e r a p i es tu d i e n 4 1 , 7 3 , 8 6 , 1 1 5  
d e u t l i ch  h öh e r e  pu l mo na l e  D ru c k-  und  W i d er s t a nd sw e r t e .  H i e r  w ur d e  
a l l e r d in gs  k e in e  Sp i r oe r go me t r i e  du r ch ge f ü h r t .  
A u c h  in  d e n  sp i r oe r go m et r i s ch en  S tud i en  v on  D’ Al o nz o  e t  a l . 1 3  un d  
S un  e t  a l . 9 8 ,  l a ge n   h ö h e re  p u lm on a le  D r u c k-  u nd  W i de r s t a nd sw e r t e  
v o r .  
In  d e r  S t ud ie  v on  R i l e y e t  a l . 9 3  wu r de n  k e i n e  An ga b en  ü b e r  d i e  p u l -
m on a l e n  D ru c k -  und  W i d er s t an ds w e r t e  ge m a ch t .  
 
In s ge s a m t  w a r en  un s e r e  P a t i en t e n  w en i ge r  s t a r k  e rk r a nk t  a l s  i n  d en  
V e r g l e i c hs s tu d i e n .  D i es  l a g  d a ra n ,  d as s  b e vo rz u g t  d i e j e n ige n  u n se r e r  
P a t i e n t e n  fü r  d i e  sp i ro e r gom et r i s ch e  U n te r su c hu n g  in  F r a ge  k a m en ,  
d i e  d i e  ge r in gs t e  kö r p e r l i ch e  Li mi t i e ru n g  au f wi e se n .  
4 . 1 . 1 . 3 .  Pat i en te n  mi t  ch r on i s ch  th romb o e mb ol i s ch e r  pu l mo na l er  
H yp e rt on i e  
D i e  in  u ns e r e r  S tu d i e  u n t e r s uc h t e n  P a t i e n t e n  m i t  c h ron i s c h  t h rom -
b o em bol i s c he r  pu lm on a l e r  H yp e r t o n i e  ( CT EP H )  b e fa n den  s i ch  a u ch  i n  
u ns e r e r  S p ez i a l amb u l a nz  fü r  pu lm ona l e  H yp e r t on i e  i n  k o n t i nu i e r l i -
c h e r  Be t re uu n g .  Die  D i a gn os e  wu r d e  a n h an d  vo n  e i ne r  V e n t i l a t i on s -
P e r fu s io ns sz in t i g r ap h i e ,  Com pu t e r tom o gr ap h i e  u nd  P u l mo na l i s a n g i -
o g r a p h i e  ge s t e l l t .  In s ge s amt  b e f an d en  s i ch  1 6  P a t i e n t e n  m i t  e i n e r  ge -
s i ch e r t en  C TEP H  in  u ns e r em  u n t e r suc h t en  K o l l e k t i v .  Be i  1 5  v on  i h -
n e n  wu rd e  e i n e  Pu lm on a l i s an g i o g r aph i e  d u r c h ge f üh r t  u n d  in  a l l en  
Fä l l e n  wu r de  a u ch  e i n e  Em bo l i e  n a ch ge w i es e n .  E i ne  V e n t i l a t i on s -
P e r fu s io ns sz in t i g r ap h i e  wu rd e  b e i  a l l e n  P a t i en t e n  gem a ch t ,  wo b e i  im  
ge s a mt e n  K o l l e k t iv  e b en f a l l s  e in e  E mb ol i e  m i t  h oh e r  W ah rs c h e in -
l i c hk e i t  na c h ge wi es e n  wu rd e .  Zus ä t z l i c h  wu rd e  b e i  12  Pa t i e n t e n  e in e  
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C om put e r t om o gr aph i e  du r c h ge fü h r t  un d  au ch  h i e r  w a r  be i  a l l e n  P a t i -
e n t en  m in de s t e ns  e i n e  O kk lus io n  z u  s e h en .  S i e  z e i g t en  im  Du r ch -
s c hn i t t  d e u t l i c h  e r h öh te  pu l mo n a l e  D r uc k -  un d  W ide r s t a nd sw e r t e  
( mP AP  =  4 6 , 8  mmH g,  P VR  =  90 4  d yn * s* c m - 5 ) .  
Im  V e r g l e i c h  d az u  g i b t  e s  i n  de r  Li t e ra t u r  n u r  e in e  S tu d ie ,  i n  d e r  e in e  
P a t i e n t e n gru pp e  mi t  d i e s e r  K r a nk h e i t  sp i r o e r gom et r i s ch  u n t e r s uc ht  
w u r de .  
In  d e r  S t ud ie  vo n  Iw a s e  e t  a l . 4 8  w ur d en  20   CT EP H P a t i en t en  v o r  un d  
n a c h   Th r omb e nd a r t e r i e k to mi e  u n t e r s uc h t .  H ämo d yn a m i s ch  w a r en  d ie  
P a t i e n t e n  ve r g l e i ch b a r  m i t  un s e re m  K o l l ek t iv  ( mP AP  =  4 4  mm H g,  
P VR  =  9 16  d yn * s *c m - 5 ) .  Au ch  d i e  E QC O 2  w a r  v e r g l e i chb a r .  D ie  p e ak  
V O 2  b e t ru g  1 2 , 5  ml /k g /mi n .  Im  V e r g l e i c h  d az u  l a g  i n  un s e r em  Kol -
l e k t i v  d i e  pe a k  V O 2  b e i  11 ,3  m l /k g /mi n .  J e do c h  k o r r e l i e r t e  b e i  un s e -
r e n  C TEP H  P a t i e n t e n  ke in e r  d e r  H ämo d yn a mi k w er t e  s i gn i f i k a n t  mi t  
d e r  p e ak  V O 2 .  In  d i e se r  S tu d i e  wu r de  d e r  S c h we r pu nk t  m e hr  a u f  d e n  
Ze i t pu nk t  n a ch  Th ro mb e nd a r t e r i e k to mi e  ge l e g t ,  so  d as s  h i e r  n i ch t  a u f  
d i e  p a th op h ys i o lo g i s ch en  G r un d l a ge n  d e s  G a s au s t au s che s  e in ge ga n -
ge n  w ur d e .   
In  d e r  S t ud i e  v on  K a p i t an  e t  a l . 5 5 ,  d i e  s i c h  mi t  d em  G asa u s t au s ch  b e i  
C TE PH  P a t i e n t e n  u n t e r  Ru h eb e d in gun ge n  be s ch ä f t i g t e ,  l a ge n  v e r -
g l e i ch b a re  p u lm on a l e  D ru c k -  u nd  W ide r s t a nd sw e r t e  vo r .  In  d e r  S t ud ie  
v o n  D a n tz k e r  e t  a l . 1 6 ,  b e i  d e r  eb e n fa l l s  d e r  G a sa us t au sc h  b e i  CT EP H 
P a t i e n t e n  un t e r  Ru h eb e d i n gun ge n  un t e r su c h t  w u rd e ,  w e r d en  k e in e  
A n ga b e n  z u  d e n  D ru c k -  un d  W i d e rs t a nd s w er t en  gem a ch t .  
In  e i n e r  a n d e r en  S tu d i e 1 7  h a t t en  d i e  Pa t i e n t e n  e t w as  hö he r e  p u lm on a -
l e  D r uc k -  un d  W i de r s t a nd sw e r t e ,  a be r  h i e r  wu r d en  PP H  P a t i e n t e n  un d  
C TE PH  P a t i e n t en  z u s amm e n  b es ch r i e be n .  
A u c h  b e i  D an tz k e r  e t  a l . 1 5  w a r en  d i e  p u l mo na l e  D r u ck -  u n d  W id e r -
s t an ds w er t e  hö h e r  a l s  i n  u ns e r em  Ko l l ek t i v ,  wa s  e b enf a l l s  a u f  d i e  
ge m e in s am e  U nt e r su c hu n g  v on  PP H  un d  CT EP H  P a t i en t e n  z u r üc kz u -
f ü h r en  i s t .  
 
In s ge s a m t  i s t  u ns  n u r  e i n e  i n t e rn a t ion a l  p u b l i z i e r t e  S tud i e  b e k an n t ,  
d i e  s i c h  mi t  d em  G a s au s t a us ch  un t e r  Be l a s t un g  b e i  C TE PH  b e f as s t  
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h a t .  Zw a r  s t im me n  w e s en t l i c he  E i ge ns c h a f t en  üb e r e in ,  ab e r  d i e  d o r t  
b e s ch r i e b en e  Ko r r e l a t i o n  m i t  d e r  p e ak  V O 2  i s t  m i t  un s e re n  Be o b a ch -
t un ge n  n i c h t  v e r e i nb a r .  
4 . 1 . 1 . 4 .  Pat i en te n  mi t  c ys t i s ch e r  F ibr o s e  
D i e  in  u ns e r e r  S t ud i e  un t e r su ch t en  Pa t i e n t e n  m i t  c ys t i s c h e r  F ib r ose  
( C F)  be f a nd e n  s i ch  i n  un s e re r  S p ez i a l am bu l anz  fü r  E rw a c hs e n e  mi t  
M uk ov i sz i do s e  i n  ko n t in u i e r l i c he r  Be t r e u un g .  
S i e  z e i g t e n  i m  Dur c h s ch n i t t  d e u t l i c h  e i n ge s ch r än k t e  Lu n ge n fu nk t i -
o ns w e r t e  ( FE V1  =  2 ,0 6  l ,  V C =  3 ,23  l ,  so mi t  5 7  %  un d  7 4  %  d e r  
N o rm ) .  
Im  V e r g l e i c h  d az u  z e i g t en  an d e r e  S tud i en 6 0 , 6 1 , 8 8  m i t  S p i r o e r gom et r i e  
b e i  e rw a c hs e ne n  CF  P a t i en t en  d eu t l i ch  b e s s e r e  Lu n ge n fu n k t i on sw e r -
t e .  
In  d e r  S tu d i e  vo n  M c K on e  e t  a l . 7 1  l a ge n  ä h n l i c h e  E i nsc h r ä nk un gen  
d e r  Lu n ge n f u nk t ion  v o r  w ie  i n  u ns e r em  K ol l e k t i v ,  e s  w ur d e n  ab e r  nu r  
9  P a t i e n t e n  un t e r suc h t .  
In  d e m  g r ö ß t e n  K o l l e k t iv  v on  sp i r o e rgo m et r i s ch  un t e r suc h t en  C F  P a -
t i e n t e n  vo n  Nix o n  e t  a l . 8 1  w u rd en  K in d e r  un d  E rw a c hs en e  z u s amm e n 
b e s ch r i e b en .  D a s  mi t t l e r e  Al t e r  be t ru g  1 7  J ah r e .  Es  w u rde n  1 09  P a t i -
e n t en  mi t  C F  u n t e r s u ch t .  D i e  Lu n ge n fu n k t i on sp a r am et e r  u n d  d i e  p e ak  
V O 2  w a r en  i n  e t w a  i m  s e lb e n  M aß e  e in ge s c h rä nk t ,  w ie  e s  b e i  u ns e r en  
P a t i e n t e n  d e r  Fa l l  w a r .  
 
In s ge s a m t  b e t r a c h t e t  z e i g t en  u ns e r e  P a t i e n t en  e i n e  s t ä rk e r e  E in -
s c h r än ku n g  d e r  Lu n ge n f un k t i on  a l s  i n  d e n  m ei s t e n  Ve rg l e i ch su n t e r -
s u ch un ge n .  Au ß er de m  i s t  d i e  Za h l  de r  e i n ge s ch l os s en e n  P a t i e n t e n  h ö -
h e r  a l s  i n  de n  m ei s t en  V e r g l e i ch s s t ud i en .  E i n  d i r ek t e r  V e r g l e i c h  mi t  
K o n t ro l lp e r so ne n  i s t  b i s h e r  i n  d e r  Li t e r a tu r  n i c h t  b es c h r i e b e n .   
 
Zu s a mm en f as s en d  w a r e n  u ns e r e  P a t i en t en ko l l ek t iv e  k l a r  d e f i n i e r t  u nd  
d i e  P a t i en t e n  w a re n  j e w ei l s  r ep r äse n t a t i v  fü r  d i e  e n t s p re c h en d e 
K r a nk h e i t .  E i n e  ve r g l e i ch e nd e  U n t e r su c hu n g   s o  v i e l f ä l t i ge r  G r up p en  
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m i t  g l e i ch e r  M essm et ho d i k  i s t  b i s h e r  i n  d e r  Li t e r a tu r  n i c h t  b e s ch r i e -
b e n .  
4 . 1 . 2 .  B e la s tung s te s t :  Wa ru m Sp i r oe r g o me t r i e  s t a t t  Er g o me t r i e ?  
D i e  S p i ro e r gom e t r i e  ( s p i r a r e  ( l a t . )  =  a t m en ,  e r gon   ( g r . )  =  A r be i t ,  
m e t r on  ( g r . )  =  M a ß) ,  i n  d e r  G r un d l a ge  1 9 29  v on  d em  d e u t s ch en  In t e r -
n i s t e n  W i lh e l m  K ni pp in g  e in ge f ü hr t ,  i s t  a l s  e i n e  k omp lex e  U n t e r s u -
c h un gs m eth od e  de s  k a r d io - r es p i r a t o r i s c h e n  T r ak t es  s e i t  l a n ge m  i n  d e r  
S po r t me d iz i n  v e r b re i t e t .  S i e  i s t  e in e  n i ch t in v as i v e  M e ssm et ho d e  z u r  
Be u r t e i l un g  d e r  k a r d io pu l mo n a l en  Le i s tu n gf ä h i gk e i t .  D ab e i  wi r d  n e -
b e n  d e n  b e k an n t en  H e rz  –  K r e i s l a u f  -  G r öß e n  d e r  Ga sa u s t au s ch  in  
R uh e  u nd  b e i  k ö rp er l i c h e r  Be l a s tu n g  be s t imm t . 1 2 0  
S i e  b i e t e t  d e m Unt e r s u ch e r  d i e  e i nz iga r t i ge  M ö gl i ch k e i t ,  z e i t g l e i ch  
d i e  m e t a bo l i s c h e ,  k a r d io v as ku lä r e ,  un d  v en t i l a t o r i s c he  A n tw o r t  a u f  
e i n e  kö r p er l i ch e  Be l as tu n g  z u  b eu r t e i l e n .  Be l as t un gs t e s t s  o hn e  G as -
a u s t au s ch me ss un g  h a b en  n i ch t  d i e  Fäh i gk e i t ,  d i e  Fun k t io n  d e s  k a rd i -
o v as ku l ä r e n  un d  v en t i l a to r i s c h en  S ys t e m s ,  z . B .  G as a us t au s ch  mi t  d en  
Ze l l en ,  z u  b eu r t e i l e n . 1 1 3  
D i es e  M ess m eth ode  ge w ä h r t  E i nb l i ck  i n  d a s  V e rb un ds ys t em  z wi s ch e n  
a r b e i t en de r  S ke l e t tm us ku la tu r ,  H e rz  -  K r e i s l au f  –  S ys t e m  mi t  d em 
Bl u t  a l s  T r a ns po r tm e d iu m so wi e  d en  Lu n ge n . 1 2 0   
4 . 1 . 2 . 1 .  Ruh e pha se  
J e d e  U n t e r s u ch un g  b e ga n n  mi t  de r  Au f n ahm e  vo n  Ru h ew e r t en .  D a be i  
s a ß  d e r  P a t i e n t  en t s p an n t  i n  4 5°  z u r üc k ge l e g t e r  P os i t i on  u nd  a t m et e  
d u r ch  d as  M un ds tü c k  d es  Sp i r o e r gom et e r s .  D i e  Ru h ew e r t e  wu r de n  
n a c h  f rü he s t e ns  5  M in u t en  e r ho b en .  S o  wu rd e  e r r e i ch t ,  d a s s  s i c h  d i e  
P a t i e n t e n  an  d i e  U n te r su c hu n gs b ed in gu n ge n  ge w öh n en  k o nn t e n  un d  
k e in e  H yp e r v e n t i l a t i o n  m eh r  z e i g t e n ,  w a s  a n  d e m  an s t e ige n d e n  Ko h -
l e nd i ox id p ar t i a l d ruc k  e rk en nb a r  w u rd e .  
4 . 1 . 2 . 2 .  Zw e i  Min ut e n  S tu f en  
Be i  d e r  Sp i r o e r gom et r i e  au f  d e m Fah r r a d  w äh l t en  w i r  e i n  s tu f e n f ö r -
m i ges  P ro gr a mm  (S t e i ge r u n g  d e r  Be l as tu n g  um  3 0  W at t / 2  mi n ) .  Ü b l i -
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c h e r w ei s e  wi rd  z wi s c h en  1 0  W a t t / min  u nd  3 0  W a t t / min  ge s t e i ge r t ,  j e  
n a c h  K r an kh e i t s g r ad . 9 0 , 1 2 0  
U m  e i n e  Z i e l be l as tu n gd au e r  vo n  6 - 12  M in u t e n  z u  e r r e i ch e n ,  w ä h l t e n  
w i r  e i n  S t u fe np r o gr a mm  mi t  e in e r  S t e i ge r un g  d e r  Be l as t un g  v on  1 5  
W at t /mi n .  E in e  v e rg l e i ch b a re  S t e i ge r un gs r a t e  w u rd e  a u ch  v o n  W e ns e l  
e t  a l . 1 1 5  ge w ä h l t .  
4 . 1 . 2 . 3 .  Ze i tpunk t  d e r  Abn ah me  
U m  d en  G as a us t a us c h  u n t e r  m ax im a le r  Be l a s tu n g  z u  b eu r t e i l en ,  wu r -
d e  e in e  B lu t ga sa n a l ys e  v o r  En d e  d e r  Be l a s tu n g  a b ge n omm e n  u nd  z um 
g l e i ch e n  Ze i tp un k t  d i e  P a r am et e r  d e r  S p i ro e r gom et r i e  be s t imm t ,  um 
d a s  k a rd i ov a sk u l ä re  un d  v en t i l a t o r i s ch e  S ys t em  z u  b e u r t e i l e n .  
D a  d e r  Ba s e  Ex c ess  e r s t  c a .  d r e i  M inu t en  n a c h  Be l as tu ngs e n d e  s e i n en  
n e ga t i v s t e n  W e r t  e r r e i ch t ,  wu r d e  d r e i  M in u t e n  n a c h  m ax i ma l e r  Be l as -
t un g  w i ed e ru m e ine  B l u t ga s an a l ys e  d u r c h ge fü h r t  u nd  d i e  P a ra m et e r  
b e s t i mmt .  U m  d i e  E r ho lu n gs f ä h i gk e i t  d e s  O r ga n s yt e m s  z u  b eu r t e i l en ,  
w u r de  a c h t  Mi nu t en  n a ch  Be e n d i gung  d e r  Be l a s t un g  no c hm al s  e i n e  
B l u t ga s an a l ys e  a b ge n omm e n  un d  d i e  Pa r a m et e r  no t i e r t .  
4 . 2 .  L e i s tun gs l i mi t i e r end e  Fa kt o r en  
4 . 2 . 1 .  Kon t r o l lp e rs on en  
Be i  un s e r e n  Ko n t ro l l en  z e i g t e  s i ch  e i n e  m ax im al e  S au er s to f f au fn a h -
m e ,  d i e  i m  Du r chs c hn i t t  ü be r  9 0%  d e r  N o rm  l a g .  In  a n d e re n  S tu -
d i en 6 , 3 5 , 7 5 , 9 3  e r r e i ch t en  d i e  Ko n t ro l l pe r s on e n  e in e  e tw a s  b e s s e r e  m a -
x im al e  S au e rs to f f au f n ahm e .  
A u c h  d i e  H e rz f req u enz  d e r  Ko n t ro l l g ru pp e  w a r  i n  a n d e re n  S tu -
d i en 7 5 , 9 3  e t w as  h öhe r  i m  V e r gl e i ch  z u  u ns e r e r  S t ud ie .  D i e  m ax im al e  
H e rz f r eq u enz  b e i  u ns e r e n  Ko n t ro l l pe r s on e n  b e t ru g  im  D u r ch s ch n i t t  
n u r  81  % d er  No rm.  
D i e  At em f r eq ue nz  s t i e g  un t e r  Be l as t un g  a n ,  e r r e i c h t e  ab e r  nu r  z wi -
s c h en  7 7  %  u nd  8 1  %  d e r  No rm .  
D i e  m ax im al e  V e n t i l a t i on  w a r  im  V e rg l e i ch  z u  an d e r en  S t ud i en 6 , 7 5 , 9 3  
e b e n fa l l s  e t w as  n i e d r i ge r ,  b e t r u g  a b er  im  Du r ch s ch n i t t  6 6  l / m in  b i s  
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7 6  l /m in  j e  n a ch  Al t e r ,  w as  z wi s c h en  7 6  %  un d  11 2  %  de r  N or m e n t -
s p r a ch .  
D e r  S a ue r s to f f pa r t i a l d ru c k  b l i e b  un t e r  Be l as t un g  im  V e r g l e i c h  z u r  
R uh e  g l e i c h  od e r  s t i e g  so ga r  e t w as  a n .  
Im  V e r g l e i ch  z u  e in e r  a n de r e n  S t ud i e 6  w a r  d as  m ax iml e  A t e mz u gv o-
l um en  b e i  un se r e n  K o n t ro l lp e r so ne n  gr ö ß e r .  Es  be t ru g  z w i s c h en  99  % 
u n d  14 0  % d e r  No rm .  
D e r  U n t e r s ch i e d  z w i s c h en  de n  Li t e r a t u ra n ga b en  un d  d en  W e r t e n  u n -
s e r e r  Ko n t ro l l g r upp e   e r k l ä r t  s i c h  dad u r ch ,  d a s s  un s e r e  K o n t ro l l g r up -
p e  a us  P e r s on e n  be s t a nd ,  w e l ch e  w ege n  u ns p ez i f i s c h er  S ym p to me ,  
w i e  e t wa  un k l a re r  H us t en ,  e i n e  Sp i ro e r gom e t r i e  du r c h fü h r t en ,  w ä h -
r e n d  in  an d e re n  S tu d i e n  ge z i e l t  f r e iw i l l i ge  ge su nd e  P ro b an d en  au s -
ge w ä h l t  w ur d en .  Da b e i  we r d en  me i s t  ü b e rd u r ch sc hn i t t l i c h  t r a in i e r t e  
u n d  mo t iv i e r t e  P rob a nd e n  r ek ru t i e r t .  D i es  e r k l ä r t ,  w a rum  un s e r e  K on -
t r o l l p e r so n en  d i e  i n  d e r  Li t e r a tu r  b esc h r i e b en e n  S o l l w e r t e  b e i  m ax i -
m al e r  Le i s t un g  n i ch t  e r r e i ch t en ,  ob wo h l  s i e  k e in e  l e i s tu n gs l imi t i e -
r e n d en  K r an kh e i t en  a u fw i es en .  W i r  s e h en  un s e r e  Ko n t r o l lp e r so ne n  
a l s  b es on d er s  gu t  ge e i gn e t  fü r  de n  V e rg l e i ch  m i t  P a t i e n t en k o l l ek t i ve n  
a n ,  d a  s i e  „ n o rm al “  t r a i n i e r t e  Du r ch s ch n i t t s p e r so n en  w a re n  un d  s om i t  
e i n en  r e p rä s en t a t i ve n  u nd  au ss a ge k r ä f t i gen  Be l a s tu n gs t es t  l i e f e r t en .   
D e r  Ba s e  Ex c ess  f i e l  w i e  e r w ar t e t  un t e r  Be l a s tu n g  a b  u n d  e r r e i ch t e  
n a c h  d r e i  M in u t en  s e i n en  ne ga t i v s t en  W e r t .  D e r  A b f a l l  b e t ru g  im  
M i t t e l  z wi s c h en  - 8 ,2  un d  -8 ,6  mm ol / l .  
D e r  BE  b es i t z t  e i n e  e i nd e u t i ge  A l t e r s ab h än g i gk e i t ,  m i t  r  =  0 , 63  un d  p  
=  2 , 06  *  10 - 1 2 ,  w i e  a u s  d e r  Zus am m ens c h au  vo n  99  Pe r son e n  a us  un -
s e r e n  s p i ro e r gom e t r i s c h en  U n t e r s u ch un ge n  h e r vo r ge h t .  D i es e  P er so -
n e n  m uss t en  a l s  K r i t e r ium  e i n e  p e a k  V O 2  v on  >  85  %  de r  N o rm  au f -
w e i s e n  un d  du r f t e n  k e i n e  e rn s t e  E rk r an k un g  ha b en .  
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Abbildung 32.  Altersabhängigkeit des Base Excess-Abfalls bei Ausbelastung. n=99 Patienten mit einer 
peak VO2 > 85 % der Norm. delta BE, delta Base Excess (=3min BE-Ruhe BE). 
 
In  d e r  Li t e r a tu r  we r d e n  k e i n e  An ga be n  z um  Ab f a l l  d e s  Ba s e  Ex ce ss  
u n t e r  Be l as tu n g  gem a c h t .  D e r  Ba s e  Ex c e ss - Ab f a l l  i s t  e in  M aß  fü r  d e n  
A n s t i e g  d e r  a r t e r i e l l e n  La k t a t ko nz en t ra t i on .  D i es e  s t e i g t  n a c h  Li t e r a -
t u ra n ga b en  au f  W er t e  im  Be r e i ch  v o n  7 ,9  mm ol / l 9 3 .  R i l ey  e t  a l . 9 3  h a -
b e n  j ed o ch  h i e r b e i  n i c h t  d a s  Al t e r  be r ü c ks i c h t i g t .  D i e  v o r l i e ge nd e  
A b b i l du n g  ( s i e h e  A b b .  3 2 )  b es c h r e ib t  d en  Zu sa mm en ha n g  z wi s ch e n  
d e m  A b fa l l  d e s  Ba s e  Ex c es s  u n t e r  Be l a s tu n g  un d  d em  Al t e r  be i  s o l -
c h e n  P a t i e n t en ,  d i e  m in de s t e ns  e i ne  pe a k  V O 2  vo n  8 5  % e r r e i ch t  h a -
b e n .  Hi e r au s  wu r d e  e in  S o l l w e r t  vo n  de l t a  BE =  1 3 , 64 1  –  0 ,1 12 *A l t e r  
a b ge l e i t e t .  
4 . 2 . 2 .  Pu l mona l e  H yp e rt on i e  in f o lg e  e in e r  Lu ng enf ib ro s e  
  In  u ns e r e r  S tu d i e  z e i g t e  s i ch ,  w i e  i n  a n d e re n  S tu d i e n 1 , 3 6 , 6 7  e i n e  d eu t -
l i c h e  E in s ch r än kun g  d e r  m ax im al en  S a u er s t o f f a u f n ahm e  mi t  e i n e r  
R e duz i e ru n g  au f  4 6  %  d e r  N o rm.  
D i e  H e rz f r e qu e nz  u n t e r  m ax im al e r  Be l as tu n g  e r r e i c h t e  b e i  un se r e n  
P a t i e n t e n  4 2  %  d e r  N o rm ,  u nd  w a r  da mi t  s t ä r ke r  e in ge s ch rä n k t  a l s  b e i  
M a r c i n i uk  e t  a l . 6 7 .  Im  V e r g l e i c h  z u  A gu s t i  e t  a l . 1  w ar  d i e  m ax im al e  
H e rz f r eq u enz  b e i  un s e r en  P a t i en t en  e tw a s  h öh e r .   
Be i  M a r c i n iu k  e t  a l . 6 7  w u rd e  e in e   A t em f r eq u enz  v on  1 08  %  d e r  N o rm 
v o n  d en  P a t i en t e n  e r r e i ch t .  A u ch  un se r e  LF  P a t i e n t e n  e r r e i ch t en  e i ne  
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A t em f r eq u enz  vo n  1 0 8  %  d er  N o rm .  V e r g l i c h en  mi t  H an s en  e t  a l . 3 6  
w a r  d i e  At em f r eq ue nz  i n  un se r e r  S tu d i e  n i c h t  s o  s t a r k  e rh ö h t .   
D i e  m ax im al e  V en t i l a t i on  b e t ru g  4 4  %  d e r  No rm  un d  w a r  im  Ve r -
g l e i ch  z u  A gus t i  e t  a l . 1  w en i ge r  s t a rk ,  a b e r  im  V er g l e i c h  z u  M a r c i n i -
u k  e t  a l . 6 7  de u t l i ch  s t ä r k e r  e i n ge sc h r änk t .  
D a s  At emz u gvo l ume n  b e t ru g  im  Mi t t e l  67  %  de r  No r m  un d  w ar  d ami t  
s t ä r k e r  e i n ge sc h r änk t  a l s  b e i  M a r c in iuk  e t  a l . 6 7 .  
D e r  S a ue r s to f f pa r t i a l d r u ck  f i e l  b e i  uns e r e n  P a t i en t e n  un t e r  Be l as t un g  
i m  Mi t t e l  a u f  52  mm H g un d  s an k  som i t  s t ä r k e r  a b  a l s  b e i  A gu s t i  e t  a l .  
1
 un d  H an s en  e t  a l . 3 6 .  
D e r  Ba s e  Ex c es s  f i e l  im  M i t t e l  um  - 3 , 2 7  mm ol / l  a b .  H an s en  e t  a l . 3 6  
b e s ch r e i b t  e in e n  max im al e n  La k t a t sp i e ge l  vo n  6  m mol / l .    
 
Fa z i t :  V e r g l i ch e n  m i t  H a ns en  e t  a l . 3 6  u nd   M a rc in iu k  e t  a l . 6 7  e r r e i c h -
t e n  un s e re  P a t i en t e n  e i n e  v e r g l e i ch ba r e  m ax im al e  Sa u er s to f f au fn a h-
m e ,  He rz f r eq u enz ,  V e n t i l a t i on  u nd  Ate m f r eq u enz .  D i e  Ox yge n i e ru n g  
u ns e r e r  P a t i en t e n  w a r  a b e r  e t w as  s t ä r k e r  ko mp r i mi e r t .  D i es  m a g  a n  
d e r  r e l a t i v  au s ge pr ä g t e n  p u lm on a le n  H yp e r t o n i e  u ns e re r  P a t i e n t en  
ge l e ge n  h a b en .  M an c h e  Au to r en  f ü h r en   d i e  pu lmo n a l e  a r t e r i e l l e  H y-
p e r t on i e  b e i  P a t i en t e n  mi t  e in e r  i n t e r s t i t i e l l en  Lu n ge n e r k r a nk un g  a u f  
e i n e  D e s t ru k t i on  de r  B l u t ge f ä ß e ,  d i e  d u r ch  d en  f i b ro t i s c h en  P r oz e ß  
z u s t an d e  k ommt ,  zu r ü ck . 3 8  In  a n d e ren  V e rö f f en t l i ch un ge n  wi rd  d i e  
p u l mo na l e  V aso kon s t r i k t i on ,  w e l ch e  d u r ch  d i e  a lv e o lä r e  H yp o x i e  
( H yp o x i s c h e  Pu lmo n a l e  V as ok on s t r i k t i on )  au s ge l ös t  w i rd ,  fü r  d i e  
p u l mo na l  a r t e r i e l l e  H yp e r t on i e  v e r an tw o r t l i ch  gem a c h t . 4 9 , 7 4 , 1 1 4  
H a n se n  e t  a l . 3 6  e rk l ä r en  d i e  Le i s tu n gs l imi t i e r un g  du r c h  e i n e  ve n t i l a -
t o r i s c h en  un d  e in e r  z i rk u l a t o r i s c h en  E i ns c h r ä nk un g ,  w obe i  d i e  z i rk u -
l a t o r i s c h en  Ko mpo n en t e  d e r  p u lmo n a l e n  G e f äß e rk r an k un g  z u ge -
s c h r i eb e n  wi r d .  Au c h  u ns e r e  P a t i en t e n  z e i g t en  e i n e  v en t i l a to r i s c he  
u n d  z i r ku l a to r i s ch e  E in s ch r än ku n g ,  w ie  a u s  d em  eb e n  e rw ä h n t en  h e r -
v o r ge h t .  Im  V e r g l e i c h  d az u  e rk l ä r e n  M a r c i n i uk  e t  a l . 6 7  d i e  Le i s t un gs -
l imi t i e r un g  a us s ch l i e ß l i c h  v en t i l a t o r i s c h .   
E in e  v en t i l a t o r i s che  Li m i t i e r un g  r e su l t i e r t  aus  d e r  e in ge s c h rä nk t en  
A tm un gs e f f ek t iv i t ä t  d e r  P a t i e n t en .  D i e  At e mf r e qu e nz  i s t  üb e r  d i e  
 141 
N o rm  ge s t e i ge r t ,  da s  m ax im al e  At emz u gv o l um en  u nd  d i e  m ax im al e  
V e n t i l a t i on  s in d  d age ge n  s t a r k  r ed uz i e r t .  M i t  a nd e r en  W or t en ,  d i e  Pa -
t i e n t e n  kö n ne n  t ro t z  ge s t e i ge r t e r  At em f r eq u enz  i h re  V en t i l a t i o n  n i c h t  
a d ä qu a t  s t e i ge rn ,  da  d a s  At emz u gvo l um e n  m as s i v  e r n i e d r i g t  i s t .  D i e  
E r n i e d r i gun g  d e s  A t emz u gvo l um e ns  i s t  du r c h  d i e  p u lmo n a l e  Re s t r i k -
t i o n ,  w e l ch e  s i ch  i n  d e r  Lu n ge n f un k t io n  i n  e i ne r  v e r mi nd e r t e n  Vi t a l -
k a p az i t ä t  w i e d e r sp i e ge l t ,  z u  e rk l ä r e n .  D ie  Vi t a lk a p az i t ä t  ko r r e l i e r t e  
e n t s p r e c h en d  m i t  de r  p e a k  V O 2  ( r  =  0 , 62 ,  p  =  0 , 04 ) .  Go w d a  e t  a l . 3 1  
u n d  J o n es  e t  a l . 5 2  b e s ch r e i b en ,  d as s  d a s  A te mz u gv o lu me n  p r op o r t i o -
n a l  z u  d e r  v e rmin d e r t en  Vi t a lk a paz i t ä t  r e duz i e r t  i s t .  D i e  e i n ge -
s c h r än k t e  Ve n t i l a t i o n  i s t  du r ch  d i e  r e d uz i e r t e  Lu n ge n co mp l i an c e  z u  
e r k l ä r e n ,  w e lc h e  d i e  A r b e i t  d e s  At me n s  e r hö h t 1 2 , 2 5  un d  d ad u r ch  d ie  
v e n t i l a to r i s ch e n  Mö gl i c hk e i t en  e i ns c h r ä n k t 3 6 .  D i e  b e i  R uh e  b es t e h en -
d e  H yp ox i e  p r ä g t e  s i ch  un t e r  m ax im a le r  Be l as tu n g  no c h  s t ä r k e r  aus ,  
s o  d a s s  au c h  d i e s  a l s  l e i s tu n gs l im i t i e r e n d er  Fa k t o r  i n  Fr a ge  k om mt .  
Zu s ä t z l i c h  en t s t e h t  d u r ch  d i e  G a sa us t a u s ch s tö r un ge n  e in  e r h öh t e r  e f -
f e k t iv e r  To t ra um .  A u c h  d i es e r  t r ä g t  z u r  In e f f e k t i v i t ä t  b e i  u nd  i s t  e i n  
l e i s t un gs l imi t i e re nd e r  Fak to r .  Au c h  d i e  Di f f us io ns ka p az i t ä t  ( D LC O c)  
w a r  d e u t l i ch  r e duz i e r t  u nd  k o r r e l i e r t e  b e s se r  a l s  d i e  Pa r a m et e r  d e r  
Lu n ge n f u n k t i on  mi t  d e r  p e ak  V O 2  ( Ta b .3 ) .  Au c h  in  a nde r e n  S tu d i e n  
w i rd  e i n e  Ko r r e l a t i o n   d e r  pe a k  V O 2  m i t  d e r  D LC O c  bes c h r i eb e n . 1 , 3 6  
M ö g l i ch e r w ei s e  e r f a s s t  d i e  D LC O c  a m  b e s t en  d i e  g l ob a l e  G as a us -
t a us ch s t ö ru n g  un d  h a t  d ad u r ch  d en  b e s t e n  Vo r h er s a ge w e r t  fü r  d i e  
p e a k  V O 2 .   
W i e  m a n  T ab .  3  en tn e hm en  k an n ,  k o r r e l i e r t e  k e i n e r  d e r  H äm od yn a -
m ik pa r am e t e r  s i gn i f i ka n t  mi t  d e r  p e ak  V O 2 .  Es  s ch e i n en  m eh r  d i e  i n  
d e r  Lu n ge n f un k t i on  s i ch  wi e d er sp i e ge l nd e n  Li m i t i e r un ge n  e i n e  e n t -
s c h e id e nd e  Ro l l e  fü r  d i e  e i n ge s ch r änk t e  Le i s t un gs f äh i gk e i t  z u  s p i e -
l e n ,  a l s  d i e  Hä mod yn a m ik .  In  d e r  Li t e r a t u r  g i b t  e s  h i e r z u  n u r  e in e  
V e r ö f fe n t l i ch un g 1 1 4 ,  d i e  a b e r  l e d i g l i ch  e i n e  s i gn i f i k a n t e  K o r re l a t i on  
z wi s c h en  d e r  V O 2  u n d  de m C a r d i a c  In d ex  b es c h r e ib t .   
4 . 2 . 3 .  Pr i mä r e  pu lmo n al e  Hy pe r t on ie  
  W i e  i n  an d e r en  S t ud i en 1 3 , 9 3  wu r d e  i n  u ns e r e r  S tu d i e  e b en f a l l s  e ine  
d e u t l i ch  re duz i e r t e  p e ak  VO 2  b e s ch r i e b e n .  Un se r e  P a t i en t en  e r r e i c h -
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t e n  e in e  p e ak  V O 2  v o n  5 5  %  d e r  No rm .  Be i  S un  e t  a l . 9 8  wu rd e  e in e  
n o ch  ge r i n ge r e  p e ak  VO 2  d e r  P a t i en t en  be s ch r i e b en .  
U n s er e  P a t i en t e n  e r r e i ch t en  e i ne  H F  vo n  1 36 /mi n ,  w as  6 0  %  d e r  N o rm 
e n t s p r i ch t .  A u ch  i n  a n de r e n  S tu d i en 9 3 , 9 8  z e i g t e  s i c h  e in e  H F  vo n  1 36  
bz w .  13 5 /mi n .  N u r  D ’ A lo nz o  e t  a l . 1 3  be s c h r i eb  e in e  h öh er e  m ax im a l e  
H F  b e i  d en  P a t i e n t e n .  
D i e  m ax im al e  At em f r eq u enz  be t ru g  b e i  u ns e r en  P a t i en t e n  7 3  %  d e r  
N o rm .  In  a n d e r en  S t ud i en 1 3 , 9 3 , 9 8  w i r d  k e in e  Au ss a ge  übe r  d i e   m ax i -
m al e  At em f r eq ue nz  ge m a ch t .  
Im  V e r g l e i c h  z u  D’ A lo nz o  e t  a l . 1 3 ,  R i l e y e t  a l . 9 3  un d  S un  e t  a l . 9 8  e r -
r e i ch t en  u ns e r e  P a t i e n t en  e i ne  hö he r e  m ax im al e  Ve n t i l a t i o n  v on  7 5  % 
d e r  N o rm .  
D a s  A te mz u gv o lu me n  w ar  mi t  10 5  %  de r  No r m no rm al .  
D e r  S au e rs to f fp a r t i a l d r u ck  f i e l  b e i  uns e r e r  S tu d i e  vo n  71  mm H g a u f  
6 6  m mH g.  Im  V e r g l e i c h  d az u  f i e l  d e r  p O 2  b e i  D ’A lo nz o  e t  a l . 1 3  v on  
8 1  mm H g au f  7 0  mm H g.  
D e r  Ba s e  Ex c es s  f i e l  w i e  e r w a r t e t  un t e r  Be l a s tu n g  a b .  De r  A b f a l l  b e -
t r u g  i m  Mi t t e l  -5 ,07  mm ol / l .  R i l e y e t  a l . 9 3  b es c h r i e b en  e in e  m ax ima l e  
La k t a t ko nz en t r a t i on  vo n  4 , 2  m mol / l ,  w a s  d am i t  gu t  üb e re i ns t imm t .  
 
Fa z i t :  Fo r ma l  s e he n  w i r  w e de r  e ine  r e s p i r a to r i s ch e  A u sb e l a s tu n g  
n o ch  e in e  ka r d i a l e  o d e r  e in e  me t ab o l i s c h e  A us b e l as tu n g  b e i  d e n  P a t i -
e n t en .  W ü r d e  m a n  a b e r  g l e i c hz e i t i g  e in e  K a th e t e r un t e r suc h un g  d u r c h -
f ü h r en ,  so  w ä r e  f e s t z us t e l l en ,  d as s  i n  a l l e r  R e ge l  b e i  e ine m  pu l mo n a-
l e n  Mi t t e ld r u ck  v on  c a .  70 - 90  mm H g u nd  e i n e r  z en t ra lv e nö s en  O 2 -
S ä t t i gun g  v on  2 5 -3 5  %  de r  Ab br u ch  d e r  Be l as t un g  e r fo l g t .  D a s  b e -
d e u t e t ,  d as s  e i n e  ko mp le t t e  z i r ku l a to r i s ch e  A us be l as t un g  v o r l i e g t ,  d i e  
d u r ch  d i e  n i ch t in va s iv en  s p i ro e r gom et r i s ch e n  P ar a m et e r  n i ch t  e r f as s t  
w e r d en  k a nn .  Di e  T a t s a ch e ,  d a s s  un s e r e  P a t i en t e n  d i e  Be l as t un g  
m ei s t e ns  w e ge n  D ys pn o e  a bb r a c he n ,  sp r i c h t  d a f ü r ,  d a s s  d i e  z i rk u l a t o -
r i s c h e  Aus b e l as tu ng  s u b j e k t i v  i n  Fo rm  vo n  At em not  w ah r ge n omm e n 
w i rd .  
W i e  m an  T ab .  8  en t n ehm e n  k an n ,  ko r re l i e r t e  i n  u ns e r e r  U n te r su c hu n g 
k e in e r  d e r  Lu n ge n fu n k t i on sp a r am et e r  s i gn i f i ka n t  mi t  d e r  p e a k  V O 2 .  
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Im  G e ge n s a t z  d az u  k o r r e l i e r t e  i n  d e r  S t ud ie  vo n  S u n  e t  a l . 9 9  d i e  FE V1 
u n d  d i e  D LC O c  a l s  P a r a me t e r  d e r  Lu nge n f u nk t io n  s i gn i f i k a n t  mi t  d e r  
p e a k  V O 2 .  
D e r  mi t t l e r e  pu l mon a l - a r t e r i e l l e  D r u ck  (m PAP ) ,  d e r  z e n t r a l  v a sk u l ä r e  
D r u ck  (C VP ) ,  d i e  z e n t r a lv e nös e  S au e rs to f f s ä t t i gu n g  ( SvO 2 ) ,  d i e  a r t e -
r i e l l e  S au e rs to f f s ä t t i gun g  ( S a O 2 )  u nd  d e r  C ar d i c  In d e x  (C I)  k o r r e l i e r -
t e n  a l s  P a r am et e r  d e r  H ämo d yn a m i k  s i gn i f i k a n t  mi t  de r  p e ak  VO 2  
( V g l .  T ab .  9 ) .  D i es  p as s t  z u  d e n  Be oba c h tu n gen ,  d i e  Su n  e t  a l . 9 8   b e -
s c h r i eb e n  h a b en .  Hi e r  wu r d e  e in e  s i gn i f i k an t e  K o r r e l a t i on  d e r  N YH A 
K l as s e  m i t  d e r  p ea k  V O 2  b es c h r i e b en .  Di e s  v e r d eu t l i ch t ,  d as s  d i e  
p u l mo na l e  V as ku lo p a t h i e  e i n en  e n t s c h e id e nd e n  n e ga t i v en  E i n f l us s  
a u f  d e n  B lu t f l u s s  du r c h  d i e  Lu n ge n  be i  PP H Pa t i en t en  ha t  u nd  s omi t  
d i e  m ax im a l e  S a ue rs to f f au f na hm e  ( p e ak  VO 2 )  e n t s ch e i d end  l imi t i e r t .  
4 . 2 . 4 .  Ch r on i sc h  th r o mb o e mbo l i s ch e  pu l mon al e  Hy pe r to n i e   
A u c h  b e i  d en  C T EP H  P a t i e n t e n  z e i g t e  s i ch  e i n e  d e u t l i ch  v e rmi nd e r t e  
p e a k  V O 2 .  S i e  w a r  a u f  4 3  %  d e r  No r m r e d uz i e r t .  
D i e  H erz f r eq u enz  s t i e g  un t e r  Be l as tun g  a n ,  e r re i ch t e  a be r  n u r  5 4  % 
d e r  N o rm .  
D i e  At e mf r e qu enz  e r r e i ch t e  b e i  d e n  Pa t i e n t e n  93  %  d e r  N o rm .  
Be i  d en  C T EPH  v er s c h l e ch t e r t e  s i ch  d i e  i n  Ru he  b es t e he n d e  H yp ox i e  
u n t e r  Be l as t un g  n i c h t .  D a s  At emz u gvo lu me n  b e i  A bb r u ch  d e r  Be l as -
t un g  b e t r u g  im  M i t t e l  8 9  %  d e r  N o rm.  D ie  m ax im al e  Ven t i l a t i o n  b e -
t r u g  81  %  d e r  No rm .  D i e  P a t i e n t en  e r r e i ch t e n  e in e n  Abf a l l  d es  Ba se  
Ex c es s  vo n  - 3 , 88  mm ol / l .  
 
E s  g ib t  nu r  e i n e  ve r g l e i ch ba r e  Un te r s u ch un g  a u s  d e r  Li t e r a t u r ,  b e i  
d e r  au s s ch l i eß l i ch  C TE PH  P a t i e n t en  un t e r su c h t  w o rd e n  s in d .  
 
Fa z i t :  Ä hn l i ch  w i e  b e i  d e n  PPH  P a t i en t en  s in d  d i e  Pa t i en t en  k a r d i a l ,  
r e s p i r a to r i s ch  u nd  m et a bo l i s c h  l im i t i e r t .  D i e  ch a r ak t e r i s t i s c h en  Un -
t e r s c h i ed e  z wi s c h en  d i es e n  P a t i en t e ngr u p p en  we r d en  im  K a p i t e l  4 .3 .  
b e s ch r i e b en .  
W i e  m an  T ab .  8  en t n ehm e n  k an n ,  ko r re l i e r t e  i n  u ns e r e r  U n te r su c hu n g 
k e in e r  d e r  Lu n ge n fu n k t i on sp a r am et e r  s i gn i f i ka n t  mi t  d e r  p e a k  V O 2 .  
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In  d e r  Li t e r a tu r  i s t  u ns  k e i n e  V e rö f f en t l i c hu n g  b e k an n t ,  d i e  s i ch  mi t  
K o r r e l a t i on e n  z w i s c h en  Lu n ge n f un k t io ns pa r am e te r n  un d  d e r  pe a k  
V O 2  b e i  CT EP H P a t i e n t e n  b e f a s s t  h a t .  
Iw a s e  e t  a l . 4 8  b e sch r i e b en  b e i  C TEP H P a t i e n t e n  s i gn i f i ka n t e  K or r e l a -
t i o ne n  z wi s c h en  dem  pu lmo n a l  va sk u lä r e n  W i d er s t a nd  (PV R )  u nd  d em 
m i t t l e r e n  pu lmo n a l - a r t e r i e l l e n  D ru c k  ( mP AP )  mi t  d e r  pe a k  V O 2 .  In  
u ns e r e r  S tu d i e  ko r re l i e r t e  k e i n e r  d e r  H ä mo d yn a m i kp a r am et e r  s i gn i f i -
k a n t  mi t  d e r  p ea k  V O 2  ( T ab .  9 ) .  D ie  Ru h ep a r am et e r  s c h e in en  d em -
n a c h  k e in e n  E in f lu s s  a u f  d i e  m ax im al e  S au e rs t o f fa u fn a hm e  ( pe a k  
V O 2 )  z u  h ab e n .  Vie lm e h r  s ch e in en  d i e  b e i  Be l as t un g  a u f t r e t e nd e n  p a -
t ho ph ys i o l o g i s ch e n  V e r ä n de r un ge n  in  d e r  Lu n ge n s t rom ba h n  d i e  en t -
s c h e id e nd e n  Fa k to re n  f ü r  d i e  e i n ge sch r ä nk t e  p e ak  V O 2  z u  s e i n .  D a s  
A u sb l e ib e n  s i gn i f i k a n t e r  Ko r r e l a t i one n  i s t  b em e rk e ns we r t ,  w e nn  m a n 
b e d en k t ,  d a s s  b e i  CT EP H  P a t i en t e n  p r inz ip i e l l  d i e  g l e i ch en  l e i s tu n gs -
l imi t i e r e nd e n  Fak to r e n  w i rks a m  s i nd  w i e  b e i  PP H  P a t i e n t e n .  Be i  l e t z -
t e r en  w a r en  d i e  e r w a r t e t en  Ko r r e l a t i on e n  z u  be ob a c h te n  ( s .  K ap .  
3 . 2 . ) .  D er  Un t e r s ch i ed  i s t  mö g l i c h e rw e i s e  d a du r c h  z u  e r k l ä r e n ,  d a ss  
d i e  C T EPH  P a t i e n t e n  e t w as  ä l t e r  w a ren  a l s  d i e  PP H  P a t i en t en  u nd  d a -
h e r  v i e l l e i ch t  m ehr  K o -M o rb id i t ä t  au f wi e s en  un d  e i n e  i n hom o ge n e 
P e r fu s io ns s tö r un g  b e s aß e n ,  d i e  mö g l i c h er w ei s e  i h r e  Ch a r a k t e r i s t i k  
u n t e r  Be l as t un g  in  a n d e re r  W ei s e  än der t ,  a l s  b e i  P PH  P a t i e n t en .  
4 . 2 . 5 .  Pat i en te n  mi t  c ys t i s ch e r  F ib r os e  
D i e  p e a k  V O 2  w ar  b e i  u ns e r en  P a t i en t e n  im  V er g l e i c h  z u  a n d e re n  S t u -
d i en 6 0 , 6 1  s t ä rk e r  e in ge s c h rä nk t .  S i e  b e t r u g  im  Mi t t e l  7 3  %  d e r  No rm .  
Be i  P ou l io u  e t  a l . 8 8  w a r  d i e  p ea k  V O 2  a l l e rd in gs  au f  6 3  %  d e r  N or m 
u n d  be i  Nix o n  e t  a l . 8 1  au f  70  % d er  Nor m  r e duz i e r t .  
D i e  m ax im al e  H e rz f r e qu e nz  b e t ru g  in  un s e r e r  S t ud ie  15 8 / min ,  w a s  
e i n e r  Au sn u tz u n g  d e r  H erz f r eq u enz r es e r v e  vo n  7 9  %  d er  N o rm  en t -
s p r a ch .  In  a n d e r en  S tu d i en 6 0 , 6 1 , 8 8  wur d e n  hö he r e  m ax im al e  H e rz f re -
q u enz e n  b es ch r i e b en .  
D i e  P a t i e n t en  z e i g t e n  e i n en  Ab f a l l  d es  Ba s e  Ex ce ss  vo n  - 8 ,2 7  mm ol / l  
( 7 8  %  d e r  N or m) .  
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Be i  m ax im al e r  Be l a s tu n g  w a r  d i e  V e n t i l a t i on ,  w i e  i n  d e r  Li t e r a -
t u r 6 0 , 6 1 , 8 8 ,  de u t l i ch  v e r r i n ge r t .  In  A n b e t r a ch t  d e r  e inge s c h r än k t e n  
Lu n ge n f u n k t i on  mu ß  b e i  e in i ge n  P a t i e n t en  au f  d e r en  31 - f a ch e s  d e r  
FE V 1  Bez u g  ge n om me n  w er d en .  Dam i t  e r r e i c h t e  d i e  max im al e  V en t i -
l a t i o n  8 9  %  d e r  Nor m .  D i e  A te m fr e que nz  w a r  im  V e r g l e i c h  z u  Po u l i -
o u  e t  a l . 8 8  n i ch t  s o  s t a rk  e rh öh t .  S i e  b e t r u g  90  %  d e r  No r m.  D a s  m a -
x im al e   A t e mz u gv o l um en  w a r  a u f  8 5  %  d e r  N or m  r ed uz i e r t .  D e r  S a u-
e r s t o f fp a r t i a l d ru c k  f i e l  v on  74  m mH g a u f  7 0  mm H g a b .  D i es e  Be fu n -
d e  s p r e c h en  d a fü r ,  d a s s  im  M i t t e l  e ine  v e n t i l a t o r i s c he  A u sb e l a s t un g ,  
a b e r  no c h  k e i n e  v o l l s t ä nd i ge  z i rk u l a t o r i s c h e  u nd  m et ab o l i s ch e  Au sb e -
l a s tu n g  v o r l a g .   
D i e  FE V1  b e t r u g  57  %  d e r  N o rm,  d i e  V C  74  %  d e r  N or m u n d  d as  Re -
s id u a lv o l um en  w a r  a u f  1 90  %  d e r  No rm  un d  d i e  R es i s t a nc e  a u f  1 94  % 
d e r  No rm  e r hö h t .  D i e  D LC O c  w a r  a u f  86  % d e r  N or m re d uz i e r t  ( V g l .  
T a b .  14 )  un d  k o r r e l i e r t e  a l s  b es t e r  P a r a m et e r  d e r  Lu n ge n f un k t i on  m i t  
d e r  p e ak  V O 2  ( r  =  0 , 70 ;  p  =  0 ,0 03 )  (A b b .  3 0 ) .  A uc h  d i e  R e s i s t an c e  ( r  
=  0 ,6 0 ) ,  d i e  VC  ( r  =  0 ,5 8 )  un d  d i e  FEV 1  ( r  =  0 , 51 )  k o r r e l i e r t e n  s i gn i -
f i ka n t  mi t  d e r  pe ak  V O 2  ( s i e h e  T ab .  1 4  un d  Ab b .  30 ) .  C F Pa t i en t en  
w i es e n  s omi t  e in e  o bs t ru k t i v e  u nd  re s t r i k t i v e  Lu n ge n fu n k t i on sp rü -
f u n g  au f .  A uc h  La n d s  e t  a l .  6 0  u nd  P ou l io u  e t  a l . 8 8  h ab en  ge z e i g t ,  d as s  
P a t i e n t e n  mi t  e in e r  r e d uz i e r t en  Lu n ge n f un k t i on  e in e  r eduz i e r t e  p e ak  
V O 2  b es i t z e n .  Be i  La n d s  e t  a l . 6 0  w ur d e  b e i s p i e l sw e i s e  e i n e  s i gn i f i -
k a n t e  K or r e l a t i o n  z wi s c h en  d e r  p e a k  V O 2  u nd  d e r  FE V1  ( r  =  0 , 88 )  
b e s ch r i e b en .  A u ch  P ou l io u  e t  a l . 8 8  b e s ch r i e be n  e i ne  s i gn i f i k a n t e  
K o r r e l a t i on  d e r  FEV 1  mi t  de r  p e a k  VO 2  ( r  =  0 ,5 9 ) .   
D i e  e f f ek t iv e  a lv eo l ä r e  V e n t i l a t i on  u n d  d i e  fu nk t io n e l l e  a lv e o l ä r e  
V e n t i l a t i on  w a r en  s i gn i f i k a n t  ge ge nü b e r  d en  Ko n t ro l lp e r so n en  e r -
n i ed r i g t .   
D e r  S a ue r s to f f pa r t i a l d ru c k  ( pO 2 )  w ar  i n  R uh e  u nd  u n te r  Be l as t un g  
v e r g l i c h en  mi t  de n  K on t r o l l p e r s on en  e b e n fa l l s  s i gn i f i k an t  e r n i ed r i g t  
( V g l .  A bb .  25 ) .  
D e r  K o h l en d iox i dpa r t i a l d ru c k  (p CO 2 )  w a r  n i ch t  u n t e r sc h i ed l i ch  im  
V e r g l e i c h  z u  d en  K o n t ro l lp e r so ne n .  D i e  A aD O 2  un d  d i e  A a D CO 2  w a -
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r e n  s i gn i f i k an t  h öhe r  a l s  b e i  de n  Ko n t r o l lp e r so ne n  (V g l .  A b b .  25  un d  
A b b .  2 8 ) .    
D i es  l ä s s t  s ch l i eß en ,  d as s  b e i  C F  P a t i e n t en  e in  S hu n t f lu ß  od e r  l o w 
V / Q P e r fu s i on  b es t e h t .  Au c h  C e r n y e t  a l . 8  h a be n  d i e se s  Ph ä no m en  
b e ob a c h t e t .  D a r übe r h i n au s  wu rd e  b e i  d i es e n  P a t i e n t en  e i n  A ns t i e g  
d e s  e f fe k t iv en  T o t ra u ms  b eo b a ch t e t  ( s i e h e  Ab b .  27 ) .  D i es e r  b e t ru g  i n  
R uh e  0 ,3 3  l  u nd  s t i e g  u n t e r  Be l a s tu n g  a u f  0 ,4 2  l  an .  D i e s  h a t  e i n e  i n -
e f f e k t i v e  Ve n t i l a t i o n  z u r  Fo l ge ,  we l ch e  s i ch  i n  d em  e r hö h t e n  E QC O 2  
( =  V E / VC O 2 )  un d  E Q O 2  ( =  V E / VO 2 )  w i ed e r sp i e ge l t .  D ie  E Q CO 2  b e -
t r u g  b e i  d en   Ko n t ro l l pe r so n en  2 4 , 7  un d  b e i  d en  C F  P a t i e n t en  2 8 , 6  ( p  
=  0 , 00 04 ) .  D i e  EQ C O 2  k o r r e l i e r t e  j e d o ch  n i c h t  s i gn i f i k an t  mi t  d e r  
p e a k  V O 2  ( s i eh e  Ab b .  31 ) .  D i e  E QO 2  b e t r u g  be i  d en  K on t r o l l p e r so n en  
2 1 ,6 9  un d  be i  d en  C F  P a t i e n t en  2 8 ,6 4  ( p  =  8 ,5 3*  1 0 - 7 ) .  
A u c h  Go df r e y e t  a l . 3 0  b es c h r i eb e n  e in e  v e r s c hw e nd e r i s ch e  V e n t i l a t i -
o n  z u gun s t en  d es  e r h öh t e n  To t r a um es .  Di e se r  A ns t i e g  d e r  T o t r aum -
v e n t i l a t i on  e r fo rd e r t  e i n en  An s t i e g  de r  V e n t i l a t i o n ,  um  d i e  a lv e o l ä re  
V e n t i l a t i on  k on s t an t  z u  h a l t e n . 8 , 1 0 , 4 0  
 
Zu s a mm en f as s en d  l ä s s t  s i c h  s a ge n ,  da s s  d i e  C F  P a t i en t e n  e i ne  s t a r k  
r e d uz i e r t e  p e a k  V O 2  b e s i t z e n ,  w e l c he  i n  e r s t e r  Li n i e  d u rc h  d i e  e i n ge -
s c h r än k t e  m ax im ale  V e n t i l a t i o n ,  a s s oz i i e r t  m i t  o bs t r uk t i v en  un d  r e -
s t r i k t i v e n  Lu n ge n fu n k t i on ss t ö ru n gen ,  z u  e r k l ä r en  i s t .  H i nz u  ko mm en  
G a s au s t a us ch s t ö r unge n ,  d i e  z u  e in e r  i n e f f i z i e n t e n  Ve n t i l a t i on  f ü h r e n   
( a n s t e i ge nd e  T o t r au mv e n t i l a t i on )  un d  a uß e r de m z u r  H yp ox ämi e .  
 
M a r c o t t e  e t  a l . 6 8  un d  Co a t e s  e t  a l . 9  fü h r en  d i e  Le i s t un gs l im i t i e ru n g  
a u f  d e n  Er n äh r un gs s t a nd  un d  d i e  Lu n ge n f un k t i on  z u rüc k .  La n d s  e t  
a l . 6 0  fü h re n  d i e  Le i s tu n g l im i t i e ru n g  h i n ge ge n  au f  d i e  p e r i ph e r e  Mu s -
k e l f un k t io n  z u r ü ck .  
 
Fa z i t :  In  u n s e re r  S tu d i e  i s t  d i e  Le i s tu ngs l i mi t i e r un g  p r imä r  v e n t i l a to -
r i s c h  b ed in g t .  T r o t z  d e r  E rh öh un g  d e r  A te m fr e qu e nz  k ann  d i e  V en t i -
l a t i o n  n i ch t  ge s t e ige r t  w e r d en ,  w e i l  d a s  At emz u gvo lume n  r e d uz i e r t  
i s t .  D i e se  In t e r p r e t a t i on  p as s t  a u ch  z u  d e r  r e duz i e r t e n  V i t a l k ap az i t ä t  
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u n d  d e m  e rh öh t e n  A t em w e gsw id e rs t an d  in  d e r  Lu n ge n fu n k t i on  ( T ab .  
1 4 ) .  Zu s ä t z l i ch  t r age n  d i e  r ed uz i e r t e  K ö r pe r g r ö ße  u nd  da s  r e duz i e r t e  
K ö r pe r ge w i ch t  d e r  P a t i e n t en  z u r  R ed u k t i on  d e r  p e ak  V O 2  im  V er -
g l e i ch  z u  de n  K on t r o l l e n  b e i .  In s o f e rn  kom m en  d i e  Fa k t o re n  E r nä h -
r u n gsz u s t an d  un d  W a ch s tu m  a l s  l e i s t un gs l imi t i e r en de  Fa k to r e n  mi t  
h inz u .   
4 . 3 .  V e r g l e i ch  zw i s ch en  Pa t i en t en  mi t  pu l mo nal e r  Hy pe r t on i e  in -
f o lg e  e in e r  Lu ng enf ib r os e  mi t  Kon tr o l lp e rs on en  
D u r ch  d i e  E i n l a ge ru n g  vo n  f i b ro t i s che m  G e w eb e  i n  d as  Lu n ge n ge w e -
b e  vo n  P a t i e n t en  m i t  e in e r  pu l mon a l en  H yp e r t o n i e  i n fo l ge  e in e r  
s c h we r e n  Lu n ge n f ib r os e  ( LF)  e n t s t e he n  e i n e r s e i t s  Bez i r k e ,  w e l c he  
d u r ch  f i b r o t i s ch es  G e w e b e  vö l l i g  e r se t z t  w er d en ,  so  das s  i n  d i es en  
Be z i r ke n  k e i n  G asa u s t au s ch  m e hr  s t a t t f i n d en  k a nn .  An de r e r s e i t s  e n t -
s t eh en  Bez i r k e ,  d i e  n u r  t e i l w e i s e  du r c h  f i b r o t i s ch e s  Ge w e b e  e r s e t z t  
w u r de n ,  so  d as s  h i e r  n o ch  in  ge r in ge m  M aß e  G as a us t a us c h  s t a t t f i n -
d e t .  D i es e r  E rs a t z  v o n  ge s un de m ga s au s t a us ch f ä h i ge m Lu n ge n ge w eb e  
d u r ch  f i b r o t i s c h es  G e w e b e  fü h r t  a u ch  z u  e i n e r  R e du k t i on  v on  Az in i ,  
s o  d as s  e s  d u r c h  d i e se  E f f ek t e  z u  e i ne r  v e r k l e i n e r t en  Lu n ge  k omm t ,  
w a s  ma n  a n  d e r  d eu t l i c h  r ed uz i e r t en  Lu n ge n k a p az i t ä t  ( s i e h e  T a b e l l e  
3 )  s i eh t . 5 6  D i e  t o t a l e  Lu n ge n k a paz i t ä t  u ns e r e r  P a t i e n t en  w a r  a u f  6 9  % 
d e r  No r m  s i gn i f i ka n t  r e duz i e r t ,  w ähr e n d  d i e  K on t r o l l pe r s on e n  e in e  
t o t a l e  Lu n ge n k ap az i t ä t  vo n  11 4  %  d e r  N o rm  au f wi es e n  ( Vg l .  T a b .  3 ) .  
A u ß er d em  w ar e n  d i e  Vi t a lk a paz i t ä t  (V C ) ,  d i e  R es i s t a n ce  ( R )  u nd  d i e  
E in s ek un d en ka p az i t ä t  ( FE V1 )  a l s  w e i t e r e  Lu n ge n f un k t io ns p a r am et e r  
s i gn i f i ka n t  e r n i ed r i g t  ( s i eh e  T ab .3 ) .  D i e  Vi t a lk ap az i t ä t  ko r r e l i e r t e  
v o n  d i es e n  P a r am ete r n  am b es t e n  mi t  d e r  p e ak  VO 2 .  
E in e  w e i t e r e  K onse q u enz  au s  d en  eb e n  b es c h r i eb e n en  f i b r o t i s c h en  
E in l a ge ru n ge n  in  da s  Lu n ge n ge w e b e  i s t  d as  r e duz i e r t e  m ax im al e  A-
t emz u gvo lum e n  (VT )  un d  d i e  r e duz i e r t e  V en t i l a t i o n  ( V E )  ( s i eh e  
A b b . 5 ) .  
D a d ur c h ,  d as s  d a s  A t emz u gvo l um e n  be i  Be l as t un g  n i ch t  a d ä qu a t  ge -
s t e i ge r t  w e rd en  k an n ,  müs s en  d i e  P a t i e n t e n  i h r e  A t em fr e q u enz  ( BF)  
ü b e r  d i e  N o rm  s t e i ge r n  ( s i e he  Ab b . 5 ) ,  u m d en  v e n t i l a to r i s ch e n  A n-
f o r d er un ge n  z u  ge nü ge n .  
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E in e  ge s un d e  P e r so n  s t e i ge r t  i h re  V e n t i l a t i on  w ä h r en d  Be l as t un g  
h a up t s ä ch l i ch  du r ch  e in e  S t e i ge ru n g  ih r e s  A te mz u gv o lum e ns .  Be i  r e -
l a t i v  g r oß e r  Be l a s tu n g  (m ax im a l e r  Be l a s tu n g)  wi rd  e i n  w e i t e r e r  A n-
s t i e g  d e r  V e n t i l a t i o n  du r ch  e i n e  S t e ige r u n g  d e r  At em f re q u enz   ge -
w ä h r l e i s t e t  ( s i e h e  A b b . 5 ) . 1 1 2  D i es  k om mt  a u ch  b e i  u ns e r e n  K on t ro l l -
p e r so n en  z um  A us dr u c k .   
E in  we i t e r e r  E f f e k t  a us  d e n  ob e n  e r wäh n t e n  E i n l a ge ru n g  v o n  f i b r o t i -
s c h em  G e w eb e  in  da s  Lu n ge n ge w e b e  i s t ,  d as s  e s  d u r ch  d i e s e  z u  e in e r  
D i f fu s io ns b ar r i e r e  k om mt ,  d i e  d e n  Gas a us t a us c h  s t ö r t .  De u t l i c h  w i r d  
d i es e  Ga s au s t au s ch s t ö ru n g  an  de r  s i gn i f i k a n t  r ed uz i e r t e n  CO -
D i f fu s io ns k ap az i t ä t  ( D LC O c )  ( s i eh e  Ta b .3 ) .  C r ys t a l  e t  a l . 1 2  b ez e i c h -
n e n  d i e  R e du k t i on  i n  d e r  CO - Di f fu s i on sk a p az i t ä t  a l s  e i n  ü b l i c he s  
f u nk t io n e l l e s  K en nz e i ch e n  d e r  Lu n ge n f ib ro s e .  E s  k ön n te  e in e r s e i t s  
e i n e  R ed uk t io n  i n  d e n  Bez i r ke n  d e r  K a p i l l a ro b er f l ä c he n  un d  / od e r  
a n d e re r s e i t s  e i ne  V e r d i c ku n g  d e r  a l ve o l a r - k ap i l l a r en  Me m br a n en  w i -
d e r sp i e ge ln . 1  
N e b e n  d en  o b en  b es c h r i eb e n en  D i f f us i on ss t ö ru n ge n  sp i e l e n  ab e r  au c h  
V e n t i l a t i on s -P er f us i on s -V e r t e i l u n gss t ö r u n ge n  e in e  b ed e u t s am e  Ro l l e  
f ü r  de n  Ga s au s t au sc h  b e i  LF  P a t i en t en .  Du r ch  d i es e  V er t e i l u n gs s t ö -
r u n ge n  kom mt  e s  be i  P a t i e n t en  mi t  e in e r  LF  e i n e r s e i t s  z u  e i ne r  H yp o -
x ä mi e  u nd  a nd e r e r s e i t s  z u  e in e r  hyp o x i s ch e n  p u lm on a l en  V as o-
k o ns t r i k t i on  ( HPV) ,  d i e  z u  e in e r  U n te r d rü ck un g  d e r  P e r f us i on  
s c h l e ch t  v en t i l i e r t e r  Lu n ge n a r e a l e  fü h r t .  
P a t i e n t e n  m i t  e i n e r  Lu n ge n f ib r os e  b es i t z e n  a u f g r u nd  d es  f i b r o t i s ch e n  
U m ba us  i h re r  Lu n ge  „ lo w V/ Q - A re a l e“ ,  d .h .  G e b i e t e ,  d i e  e n t w ed e r  i n  
R e l a t i o n  z u r  P e r f us i on  a l v eo l ä r  h yp o v e n t i l i e r t  s i nd  o d e r  e i n e  r e l a t i v e  
k a p i l l ä r e  H yp e r p e r f u s i on  m i t  ge s t e i ge r t em  pu lmo n a lk a p i l l ä r en  D ru c k  
a u f w ei se n 1 1 7  un d  „ h i gh  V /Q - A re a l e“ ,  d .h .  G e b i e t e ,  d i e  e n t w ed e r  i n  
R e l a t i o n  z u r  P e r f us io n  h yp e r v e n t i l i e r t  w e rd en  od e r  e i ne  r e l a t i v e  k a -
p i l l ä r e  H yp o p e r fu s io n  a u fw e i s en .  
Be i  ge s un d en  Ko n t r o l lp e r so ne n  z e i g t  s i ch  i n  R uh e  e i n  ge r in ge s  „ ph y-
s io l o g i s c he s “  V e n t i l a t i on s -P er f us i ons - Mis m at ch ,  w e l c he s  im  Al t e r  
z u n im mt .  Di e  a p ika l e n  A r e a l e  z e i ge n  e i ne  ge r in ge r e  Per f u s io n ,  un d  
d i e  b a sa l en  R e g i one n  w e i s en  e i n e  g r öß e r e  P e r fu s i on  a u f ,  w ä h r en d  d i e  
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V e n t i l a t i on  w en ige r  v on  d e m E f f e k t  d e r  G r av i t a t i o n  a b -
h ä n g t . 2 , 3 , 4 3 , 1 1 6 , 1 1 7   
U n te r  m ax im al e r  Be l as tu n g  f i e l  d e r  pO 2  d e r  LF  P a t i en t en  no c h  w e i t e r  
a b ,  ab e r  d e r  e n dex s p i r a t o r i s c he  S a u e rs to f fp a r t i a ld r uc k  (P E T O 2 )  u n t e r -
s c h i ed  s i c h  n i ch t  vo n  d en  K on t r o l lp e r s on e n ,  s o  d a s s  d i e  A a D O 2  no ch  
m e hr  a ns t i e g  u nd  ge ge n ü b e r  d en  Kon t ro l lp e r s on e n  d e u t l i ch  e r hö h t  
w a r  ( s i e h e  Ab b . 6 ) .   
D u r ch  d a s  V/ Q- Mis sv e r hä l t n i s  k ommt  e s  a l so  z u  e in em  Sh un t f lu ß ,  
w e l ch e r  z u  e in em  re d uz i e r t en  p O 2  u nd  e in e r  e r hö h t en  A aD O 2  fü h r t .  
V i e l e  Au t o r en 2 3 , 5 1 , 7 0 , 1 0 9 , 1 1 0  s e he n  d e n  w i ch t i g s t en  G ru nd  f ü r  d i e  fo r t -
s c h r e i t en d e  R ed uk t i on  de s  a r t e r i e l l en  p O 2  w ä hr e nd  Be l as tu n g  d a r i n ,  
d a s s  d i e  ko n t in u i e r l i c h e  un d  z u n eh men d e  P e r fu s i on  vo n  w e n i g  v e n t i -
l i e r t e n  Bez i rk e n ,  z u  „ l o w V/ Q - Ar e a l e n “  f üh r t .  A u ch  Fu lm e r 2 6  b e -
s c h r e ib t  e i n en  Zu sa mm e nh a n g  d e r  „ lo w  V /Q - A r e a l e “  mi t  de r  H yp o -
x ä mi e  b e i  P a t i e n t en  m i t  LF .  
D i e  „ lo w  V/ Q- A r ea l e “  we r d en  n un  no c h  m eh r  pe r f un d ie r t ,  e s  s t rö mt  
n o ch  m eh r  B lu t  d u r c h  d i e se  Be z i rk e ,  o b wo h l  s i e  n i ch t  ge n ü ge nd  v en -
t i l i e r t  w e r de n ,  s o  d a s s  e s  z u  e i nem  w e i t e r en  A ns t i eg  d e r  A a D O 2  
k om mt  ( s i eh e  A bb .  6 ) .   
In  d e r  U n t e r su c hu ng  v o n  A gu s t i  e t  a l . 1  m i t t e l s  M IG E T - An a l ys e  ( m ul -
t i p l e  i n e r t  ga s  e l imi n a t i on  t e ch n iq u e ) ,  w e l c he  v on  W a gn er  e t  a l . 1 0 8  im  
D e t a i l  b e sc h r i eb e n  w u r d e ,  s t e l l en  s i c h  d i e  V e n t i l a t i ons -P e r fu s i ons -
V e r t e i l un gs s tö r un ge n  a l s  d e r  H a up t g ru n d  fü r  d i e  a r t e r i e l l e  H yp o x ä-
m ie  i n  Ru h e  un d  un t e r  Be l a s t un g  d a r .  Ab e r  d e r  T r an s f e r  d es  S au e r -
s to f f es  i s t  e b en so  t e i lw e i s e  d u r c h  d en  G r ad  d e r  D i f f us io ns s t ö r un ge n  
l imi t i e r t .  
D i e  A a DC O 2  ( Al ve o l e - a r t e r i e l l e  Koh l en d iox i dd i f f e r enz  =  FaC O 2  -  
F E T C O 2 )   w ar  i n  Ru h e  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n  n i c h t  s i gn i f i ka n t  un t e r -
s c h i ed l i ch  im  V e r gl e i c h  z u  d en  K on t ro l l pe r so n en  ( s i eh e  A b b . 9 ) .  D as  
b e d eu te t ,  da s s  i n  Ru h e  d i e  Atm un g  d e r  LF  P a t i e n t e n  no ch  a d äq ua t  i s t  
u n d  d a s  gu t  d i f f us s ib l e  C O 2  d a s  B lu t  v e r l a s s en  k a nn .  A n d er s  s i eh t  
d i es  b e i  Be l as t un g  a u s ,  d a  h i e r ,  w ie  i n  A b b .  5  da r ge s t e l l t ,  d i e  V en t i -
l a t i o n  un d  d as  At emz u gvo l um e n  so  s t a rk  e i n ge s ch r än k t  w a r e n ,  d a s s  
d a s  au s  d e m  S t o f fw e c hs e l  an ge f a l l ene  K o h l en d i ox id  nun  n u r  n oc h  
 150 
e i n ges c h r än k t  ab ge a tm e t  w e r de n  k on n t e .  D a b e i  b l i eb e n  d i e  a r t e r i e l l e  
K o h l en d i ox id f r ak t io n  ( FaC O 2 )  u nd  de r  a r t e r i e l l e  K oh len d i ox id pa r t i -
a l d r u ck  an n äh r e nd  k o ns t a n t  u nd  u n t e r s c h i ed e n  s i c h  n i c h t  s i gn i f i ka nt  
v o n  d en  Ko n t ro l l pe r s on e n  ( s i eh e  Abb .  6  un d  7 ) ,  w äh re n d  d i e  e n -
d ex s p i r a t o r i s ch e  ( a l v eo l ä r e )  K oh l en d iox i d f r a k t i on  ( F E T CO 2 )  im  V e r -
g l e i ch  z u  d en  K o n t r o l lp e r so ne n  s i gn i f i k an t  n i ed r i ge r  w a r ,  s o  d as s  d i e  
A a D CO 2  a ns t i e g  (Vg l .  Ab b .  9 ) .  
D a  b e i  d en  Ko n t ro l l pe r so n en  be i  Be l as tu n g  d e r  pC O 2  a b f i e l ,  k a nn  
m a n  vo n  e in e r  H yp e r v e n t i l a t i o n  r e d en .  Gl e i c hz e i t i g  k am e s  z u  e in em 
l e i c h t e n  A ns t i e g  de s  e nd ex sp i ra to r i s ch e n  Ko h l en d i ox id es .  H i e rd u r c h  
e r ga b  s i ch  e in e  N ega t iv i e r un g  d e r  A aD C O 2  ( s i e h e  Ab b . 9 ) .  T a t s ä ch l i ch  
i s t  e i n e  s o l c h e  N e ga t i v i e ru n g  p h ys i o log i s c h  v ö l l i g  un mö gl i c h .  S i e  e r -
k l ä r t  s i c h  d a r aus ,  d a s s  un t e r  Be l a s tun g  d i e  e nd ex s p i ra to r i s ch e  Ko h -
l e nd i ox id f r ak t io n  (F E T C O 2 )  n i c h t  m ehr  d e r  mi t t l e r en  a l ve o l ä r e n  Ko h -
l e nd i ox id f r ak t io n  en t s p r i ch t ,  w e i l  d as  A t emz u gvo lum e n  g r o ß  im  V e r -
g l e i ch  z u m in t r a tho r a k a l en  G as vo l ume n  wi rd .  In s o f e r n  w i rd  n i ch t  d i e  
t a t s ä ch l i ch e  A a DCO 2  ge m ess e n .  
A u c h  d i e  Di f f e r e nz  a u s  d e r  FaC O 2  und  d e r  ge mi s ch t  ex sp i ra to r i s ch e n  
K o h l en d i ox id f r ak t io n  ( F E C O 2 ) ,  d i e  E aD C O 2 ,  w a r  u n t e r  Be l as tu n g  s i g -
n i f i k a n t  u n t e r s c h i ed l i ch  z wi sc h en  LF  P a t i e n t e n  un d  d e n  K o n t ro l lp e r -
s on e n  ( s i e h e  Ab b .  9 ) .  S i e  b e t r u g  2 ,5 5  %  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n  u nd  
0 , 83  %  b e i  d en  Ko n t r o l l p e r so n en .  Di e  Ko h l e nd i ox id konz e n t r a t i on e n  
d e r  At e m-  u nd  B l u t ga s e  w e rd e n  z u r  Be r e c h nu n g  d e r  v en t i l a to r i s c h en  
T o t r ä um e b en u tz t .  H i e r  e r ga be n  s i ch  wi e de r um  s i gn i f i k an t e  Un te r -
s c h i ed e  z wi s ch e n  d e n  LF  P a t i e n t e n  u n d  d e n  K on t r o l lpe r s on e n .  Die  
K o n t ro l lp e r so ne n  kö n ne n  d u rc h  ih r e  ve r t i e f t e  Atm un g  ( s .o . )  d as  a l v e -
o l ä r e  Ko h l en d i ox id  b es s e r  ab a tm en  a l s  d i e  LF  P a t i e n t e n ,  w e i l  d e r  A n-
t e i l  d e r  a lv eo l ä r e n  V e n t i l a t i on  im  Ve r g l e i ch  z u r  T o t r au mv e n t i l a t i on  
s e h r  g ro ß  wi rd  ( >  9 0  % ) .  LF  P a t i e n t en  d a ge ge n  kö nn en  d a s  A t emz u g-
v o l um en  n u r  we n i g  s t e i ge r n  un d  h a b en  d a h er  e in e n  g r öße r e n  To t ra u -
m a n t e i l  am  At emz ugv o lu me n .  D as  wi rd  d eu t l i ch  an  d em  v e r r i n ge r t en  
a l v eo l ä r en  K o h l en d i ox id an t e i l  im  V e rg l e i ch  z u  d en  K o n t r o l lp e r so ne n  
( s i e h e  A bb .  7 ) .  
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N e b e n  d em  a n a t omi s ch en  T o t r au m  k om mt  h inz u ,  d as s  be i  LF  P a t i en -
t e n  Al v eo l en ,  d i e  hyp o p e r f u nd i e r t  od er  s o ga r  ganz  vo n  de r  Pe r f us i on  
a u s ge s ch l os s en  s ind ,  v en t i l i e r t  w e rd en .  Di e se  V e n t i l a t i o n  e n t s p r i ch t  
d a nn  e i n e r  z u s ä t z l i c h e n  To t ra um v en t i l a t i on .  D a s  fü h r t  d az u ,  d as s  d as  
a u s ge a t m et e  CO 2  (F E CO 2 )  u nd  d a s  a lv e o l ä r e  CO 2  ( F E T CO 2 )  i m  V e r -
g l e i ch  z um  a r t e r i e l l e n  CO 2  no c h  s t ä rke r  e r n i ed r i g t  s i n d ,  a l s  du r c h  d as  
v e r k l e i n e r t e  At e mz u gv o l um en  z u  e r w ar t en  w ä r e .  D i es  e r k l ä r t  a uc h  d i e  
p e r s i s t i e re nd e   p o s i t i v e  A a DC O 2  b e i  Be l a s tu n g .  N e be n  de n  ge n a n n t en  
W e r t en  sp r i c h t  auc h  d e r  E QC O 2  ( =  V E / VC O 2 )  f ü r  e in e  v e rm eh r t e  
T o t r a umv e n t i l a t i on .  Be i  u ns e r en  LF  P a t i e n t e n  w a r  de r  E Q CO 2  s t a r k  
e r h öh t  (4 4 , 2  vs .  26 , 07 ,  p  =  0 , 00 09 )  ( s i e h e  A bb .  12 ) .  D i e s  be d eu t e t ,  
d a s s  s i e  im  V er g l e i c h  z u  ge su nd e n  P e rs on e n  b e i  d e r s e l b en  V en t i l a t i on  
w e n i ge r  C O 2  a b a tme n ,  w as  an  d e n  e b en  au s ge f üh r t e n  U rsa c h e n  l i e g t .   
W i e  i n  Ab b .  8  da rge s t e l l t ,  s i e h t  m a n  b e i  d e n  Ko n t ro l lpe r s on e n ,  d as s  
d e r  e f f ek t iv e  T o t r au m  ( e f f  V D )  i n  R uh e  g r ö ß e r  w ar  a l s  d e r  f un k t i o -
n e l l e  T o t r au m  ( f k t  V D )  ( s i eh e  Ab b .  8 ) .  Un t e r  Be r üc ks i c h t i gun g  d e r  
Fo r m eln  ( s i eh e  M es sm et ho d i k )  l i e g t  d i e s  d a r an ,  d as s  i n  R uh e ,  w ie  o -
b e n  e rw ä hn t ,  d e r  a r t e r i e l l e  pC O 2  n oc h  g r ö ß er  i s t  a l s  d e r  a l v eo lä re  
p CO 2 .  
U n te r  Be l a s t un g  d re h t  s i c h  d i e s es  Ve rh ä l tn i s  um,  w e i l  nun  d e r  a lv e o -
l ä r e  CO 2  d e n  a r t e r i e l l e n  CO 2  ü b e r s t e ig t .  Da du r c h  üb e rs t e i g t  d e r  f un k-
t i o ne l l e  T o t r aum  de n  e f f e k t i v en  T o t r au m.  
Be i  u ns e r en  LF  P a t i e n t e n  z e i g t e  s i ch  a u c h  e i n  s i gn i f i k an t e r  A ns t i e g  
d e s  f k t  V D vo n  Ruh e  z u  Be l as tu n g  ( s i e h e  T a b . 6 ) .   
A n d er s  a l s  b e i  d e n  K o n t ro l l en  s t i e g  da ge ge n  a u c h  d e r  e f f e k t iv e  VD .  
D a s  ka nn  d ad u rc h  e r k l ä r t  w e rd e n ,  d as s  d as  ge s t e i ge r t e  At emz u gvo lu -
m e n  u n t e r  Be l as t un g  z um  T e i l  i n  Lu n ge n a r e a l e  oh n e  adä q u a t en  G a s -
a u s t au s ch  ge l an g t .  A b e r  au c h  d i e  d u r ch  e in e  V as ok on s t r i k t i on  a us ge -
l ös t e  H yp e r v e n t i l a t i on  vo n  A r e a l e n  („ h i gh  V /Q - A r e a l e “ )  f ü h r t  z u  e i -
n e m  P r ob l e m,  n äml i c h  e in e r  i n e f fe k t i v en  V e n t i l a t i on  du r c h  v e r g r ö -
ß e r t e  a lv e o l ä re  T o t r äu m e.  A uf g r u nd  V e n t i l a t i on s -P er f us i on s -V e r t e i -
l un gs s tö r un ge n  h abe n  d i e  LF  P a t i e n t en  b e r e i t s  i n  Ru he  e i n en  d eu t l i ch   
g r ö ß e r en  e f f  VD  a l s  fk t  V D.  D e r  Q uo t i e n t  au s  d en  b e i d en  To t r ä um en   
v e r d eu t l i ch t  d i e  Ga s a us t a us c hs t ö ru n ge n  am  d e u t l i c hs t en .  E r  i s t  i n  
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R uh e  un d  b e i  Be l as t un g  b e i  d en  LF  P a t i e n t e n  s i gn i f i ka n t  u n t e r s c h i ed -
l i c h  im  V e r g l e i ch  z u  de n  K on t r o l l p e r so n en  ( s i e h e  Ab b . 8 ) .  
A n d er e  A u t o r e n 1 2 , 3 6 , 1 1 3  b e sc h r e ib e n  a l s  e i nz i ge n  T o t r au mp a r am et e r  
d e n  Qu o t i e n t en  V D/ V T.  In  d i e s em  Quo t i en t en  ge h t  j ed o ch  d e r  E f f ek t  
d e s  At emz u gvo lume n s  e i n  un d  d e r  Um s t an d ,  d a s s  un t e r  Be l a s tu n g  d e r  
F E T C O 2  n i ch t  m e hr  d e m FaC O 2  e n t sp r i c h t .  
 
D e r  G a s aus t au sc h  b e i  P a t i e n t e n  mi t  e i n e r  Lu n ge n f i b r ose  i s t  i n  ko m-
p l ex e r  W ei s e  ge s t ö r t .  D as  e r g ib t  s i ch  a u s  e in em  Zu s a mm e ns p i e l  von  
D i f fu s io ns s tö r un ge n  un d  V en t i l a t i o ns -P e r fu s i ons - V e r t e i l un gs s tö r un -
ge n  s o wi e  d e r  r e s t r i k t i v en  V en t i l a t i on ss tö ru n g .  Di es e  s c h w e r en  S tö -
r u n ge n  i m  G as a us t a u s ch  f üh r e n  z u  e in e r  e r h eb l i ch e n  To t r au mv e n t i l a -
t i o n  un d  H yp ox äm ie ,  d i e  wi e d er um  s t a r k  z u  d e r  e in ge s ch r ä nk t e n  p e ak  
V O 2  b e i t r a ge n .  
4 . 4 .  Un t e rs ch i ed e  z w i s ch en  Pa t i en t en  mi t  p r i mä r e r  pu l mo na le r  
H yp e rt on i e  und  Pa t i e n t en  mi t  ch r on i s ch  th r o mb o e mbol i s ch e r  
pu l mona l e r  H yp e rt on i e  
P at i e n t e n  mi t  e in e r  p r im ä r en  p u l mo na l e n  H yp e r t o n i e  (PP H )  h ab e n ,  
w i e  s c ho n  im  M e ss m eth od ik t e i l  e rw äh n t ,  e in e  hom o ge ne  E in sc h r än -
k u n g  d e r  P e r f us i on  d e r  Lu n ge .  Da du r ch  e n t s t e h t  e i n e  r e l a t i v  h om o ge -
n e  V er g r ö ß er un g  de s  V/ Q Qu o t i e n t en .  
D a ge ge n  w e i s e n  Pa t i e n t e n  mi t  e i n e r  c h r on i s ch  t h rom bo e mb ol i s ch en  
p u l mo na l en  H yp e r to n i e  ( CT EP H)  e i ne  a u s ge p r ä g t e  In h om o ge n i t ä t  i n  
d e r  P e r f us io n  i h r e r  Lu n ge  a u f .  A uf g r u n d  d i es e r  Pe r f us io ns in ho mo ge -
n i t ä t e n  ex i s t i e r en  b e i  C TE PH  P a t i e n t en  „ lo w  V/ Q-A r e a l e “  ne b en  
„ h i gh  V/ Q -A r e a l e n“ .  
Be i  d e r  PP H kom mt  es  i n  R uh e ,  au s  no c h  un e r k l ä r t en  G rü n de n ,  z u  e i -
n e r  V e r en gu n g  d e r  p u lmo n a l e n  Bl u t ge f ä ß e ,  w a s  s i ch  i n  e i n em  e rh öh -
t e n  mi t t l e r en  p u lmo n a l - a r t e r i e l l e n  D ru c k  (mP AP )  un d  e in e m  e rh öh t e n  
p u l mo na l en  G ef ä ßw i de r s t an d  ( PV R)  w i ed e r sp i e ge l t .  D er  mP AP  b e t r u g  
i n  R u he  4 8  mm H g u n d  de r  P VR b e t rug  9 9 6  d yn * s * cm - 5  ( s i eh e  T ab .  9 ) .  
O l s c h ew sk i  e t  a l . 8 4  b e s ch r e i be n ,  d as s  b e i   CT EP H  P a t i e n t e n  m ei s t  e in  
d e u t l i ch  h öh e r e r  Pe r f us io ns wi d er s t and  vo r l i e g t ,  a l s  m an  na c h  d em 
A u sm aß e  d e r  G e f äß v e rs c h lü s s e  e r w a r t e n  wü r d e .  A us ge lö s t  w i rd  d i e -
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s e s  d u r ch  e i n e  ak t iv e  V a so ko ns t r i k t i on  d e r  p r im ä r  u nb e t r o f f en e n  u nd  
d a mi t  üb e rp e r fu nd ie r t en  G e f äß e .  W i e  m a n  T a b . 9  en t n eh me n  k an n ,  b e -
t r u g  de r  m PAP  b e i  d e n  C TEP H  P a t i en t en  i n  R uh e  4 7  mm H g un d  d e r  
P VR  9 04  d yn * s *c m - 5 .  
D e r  p O 2  w a r  b e i  be i d en  Ko l l ek t iv e n  s c ho n  i n  Ru h e  e r n i e d r i g t ,  ab e r  
b e i  d e n  CT EP H  P a t i e n t en  s i gn i f i k an t  s t ä r k e r  a l s  be i  d e n  PP H  P a t i e n -
t e n  ( s i e he  A bb .  1 5 )  u nd  b e t ru g  6 1 , 1  m mH g v s .  70 ,5  mm H g.  Be i  m a-
x im al e r  Be l as tu n g  f i e l  d e r  p O 2  b e i  d en  PP H  P a t i e n t en  we i t e r  ab ,  w äh -
r e n d  e r  b e i  d e n  CT EP H  P a t i en t e n  f as t  u nv e r ä nd e r t  b l i eb .  D i e s  l ä s s t  
s c h l i e ß en ,  d as s  e s  b e i  un s e r e n  P PH  Pa t i e n t e n  be i  Be l as tu n g  en tw e d e r  
z u  e i ne m lo w V/ Q o de r  z u  e in em  Re c h t s - Li n ks  Sh un t  k ommt .  E i n  
R e ch t s - Li n ks  S hu n t  i s t  ü b er  e i n  o f f en e s  Fo r am e n  ov a l e  z u  e rk l ä r en ,  
w e l ch e s   c a .  30  %  d e r  P a t i e n t en  a u f we i se n .  Lo w  V / Q  w är e  t h eo r e t i s ch  
d u r ch  d i e  P e r fu s i on  b ev orz u g te r  K ap i l l a r e n ,  s o ge n an n t e r  „ c o rn e r  v es -
s e l s “  2 9 ,  z u  e r k l ä re n .  D a  es  un t e r  Be l as tu n g  z u  e i n em A n s t i e g  d e s  
H ZV  k omm t ,  w i r d  d i e  Lu n ge  n un  m e hr  p e r f un d i e r t .  Du r ch  d i es e n  An -
s t i e g  d e r  P e r f us io n  u n t e r  Be l as t un g  k om mt  es  w a hr s ch e i n l i c h  z u  e in e r  
R e kr u t i e r un g  v on  K a p i l l a r en ,  w e l ch e  n i ch t  am  G as a us t au s ch  b e t e i l i g t  
s i n d .  D as  B lu t  f l i eß t  s omi t  a n  d e n  A lv e o l e n ,  a l so  de r  Ga s a us t a us c h -
f l ä ch e ,  vo rb e i .  W agn e r  e t  a l . 1 1 1  f an de n  h e r au s ,  d a s s  e in e  v e rm e hr t e  
k a p i l l ä r e  R ek r u t i e r u n g  w ä h re nd  H yp ox i e  ab h än g i g  vo m  G r ad  d es  
p u l mo na l  a r t e r i e l l en  D r u ck es  i s t .  Auc h  La m m  e t  a l . 5 9  b e s ch r e i b en ,  
d a s s  e in e  R ek r u t i e r u n g  v on  s o ge n an n t e n  „ co r n er  v e s s e l s “  e in e r se i t s  
v om  t r a ns pu lmo n a le n  D ru c k  u nd  a nd er e r s e i t s  au c h  v om  p u l mo na l  a r -
t e r i e l l en  D r u ck  ab hä n g i g  s i nd .  S o  wi r d  d i e  P e r fus io n  d e r  a n  d e m G as -
a u s t au s ch  be t e i l i g t e n  K ap i l l a r en  ge s to p p t  u nd  i n  d i e  „ co r n e r  v es s e l s “  
u m ge l e i t e t .  H i e r  e n t s t eh e n  d an n  „ l o w V / Q -A r e a l e “ .       
E in e  w e i t e r e  mö g l i c h e  E rk l ä r un g  w är e  e in  ve r me h r t e r  A b f a l l  d e r  
S vO 2  d u r ch  e in e n  in a d äq u a t en  An s t i e g  d e s  H e rz z e i tv o l ume n s .  Au f  d e r  
Ba s i s  uns e r e r  M ess d a t en  k an n  k e i n e r  d e r  d r e i  ge n an n t en  M ec h an i s -
m e n  a us ge s ch l os s en  w er d en .  
A u c h  R i l e y e t  a l . 9 3  b e s ch r e i b en ,  d as s  be i  PP H  P a t i en t e n  be i  Be la s t un g  
e i n e  H yp e r v e n t i l a t i o n  vo n  p e r fu nd ie r t e n  A lv eo l en ,  ab e r  a u c h  S hu n t -
f l uß  o d e r  „ l o w V/Q - A r e a l e “  ex i s t i e re n ,  d i e  z u  e i n em  pO 2  Ab f a l l  f üh -
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r e n .   D a n tz k e r  e t  a l . 1 7  h ab en  b e i  P a t i en t en  m i t  ch r on i s ch  o b l i t e ra t i ve r  
p u l mo na l e r  H yp e r t on i e  v e r s ch i ed ene  A ns t i e ge  d es  R e ch t s - Li n ks  
S hu n t s  i n  Ru h e  beo b a ch te t .  E b ens o  b e s ch r e i b en  s i e  e in e n  w e i t e r en  
A n s t i e g  d es  V e n t i l a t i o ns -P e r fu s io ns -M is sv e rh ä l tn i s s e s  u n t e r  Be l a s -
t un g ,  o b wo h l  s i ch  d e r  G r a d  de s  V e n t i l a t i o ns -P e r fu s io ns -M is sv e rh ä l t -
n i s s es  n i c h t  v e r än de r t e .  
Be i  C TEP H  Pa t i en t e n  w a r  d e r  p O 2  i n  R u h e  s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  a l s  
b e i  d e n  PP H  P a t i en t en ,  we i l  h i e r  b e so n de r s  v i e l e  A r e a l e  ex i s t i e r e n ,  
d i e  ü b e rp e r fu nd i e r t  s i n d  ( l ow  V/ Q ) ,  da  a n d e r e  A r e a l e  t e i lw e i s e  o d e r  
v ö l l i g  o b l i t e r i e r t ,  d a s  he iß t ,  vo l lk omm e n  v on  d e r  P e r fu s i on  a us ge -
s c h l os s e n  s in d .  In  d e n  v e r b l i e b en e n  A r e a l e n  i s t  d e r  B lu t f l u s s  ge s t e i -
ge r t ,  w e i l  d as  ge sa mt e  H erz min u t e nvo lu me n  d u rc h  d i e  v e r b l i e b en en  
P e r fu s io ns a r e a l e  s t r ö mt ,  so  d a s s  d e m Bl u t  mi t  s e i ne n  Sa u e r s to f f t r ä -
ge r n  w e n i ge r  Ze i t  z u m  G as au s t a us ch  v e r b l e i b t .  W ar um  u n t e r  Be l as -
t un g  d e r  pO 2  n i ch t  w e i t e r  s i nk t ,  e r k l ä r t  s i c h  mö g l i c h e rw ei s e  du r ch  d i e  
m a ss i v e  S t e i ge ru n g  d e r  V e n t i l a t i on ,  w e l ch e  d en  V / Q  Qu o t i e n t e n  an -
h e b t .  
In  v e r s c h i ed e n en  S t ud ie n 1 4 , 6 2 , 1 1 9  w e rde n  d as  V / Q- Mis sv er h ä l tn i s  un d  
d e r  i n t r ap u lm on a l e  Sh un t  fü r  d i e  H yp ox ämi e  v e r a n t wo r t l i c h  ge m a ch t .  
D a n tz k er  e t  a l . 1 7  s e h e n  d e n  H a up t g r un d  d e s  p O 2  A b fa l l s  a l l e r d in gs  i n  
d e r  a r t e r i o -v e nös en  S au e rs to f fd i f f e re nz  u nd  n i ch t  i n  d e m  V/ Q -
M is sv e rh ä l tn i s .  
H i e rz u  i s t  z u  s a gen ,  d a s s  i n  a l l en  S tud i en ,  d i e  s i c h  mi t  G a s au s t a us ch  
u n t e r  Be l as tu n g  be i  PP H  u nd  C TE PH b e sc h ä f t i g t en ,  imm e r  e in  Ko l -
l e k t i v  au s  b e i d en ,  a b e r  n i e  ge t re nn t  u n t e r su ch t  wu rd e .  W a rum  d ie  
PP H  P a t i en t e n  s t ä rk e r  mi t  d em  pO 2  a b f a l l e n  a l s  d i e  C T EPH  P a t i e n t en ,  
l ä s s t  s i c h  mi t  d e r  ve r w e nd e t e n  M eth o d i k  n i ch t  e nd gü l t i g  k l ä r e n .    
D e r  P E T O 2  w ar  b e i  d e n  PP H  P a t i en t en  i n  Ru h e  s i gn i f i ka n t  n i ed r i ge r  
a l s  be i  de n  CT EP H P a t i en t en  ( s i eh e  A b b .  1 5 ) .  U n t e r  Be l as tu n g  s t i eg  
d e r  P E T O 2  b e i  b e ide n  G ru pp e n  a n ,  wa r  a b e r  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t en  
i mm e r  no c h  s i gn i f i k a n t  n i ed r i ge r  i m  V e r g l e i c h  z u  d en  CT EP H  P a t i e n -
t e n .  D as  l ä s s t  s i c h  ü b e r  d i e  v e r g rö ß e r t e n  a lv eo l ä r e n  T o t r äu m e  b e i  d en  
C TE PH  P a t i e n t en  e r k l ä r e n .   
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In  R u h e  w ar  d i e  A aD O 2  b e i  b e id e n  G rup p en  s t a r k  e rh öh t .  D i e  PP H  Pa -
t i e n t e n  h a t t e n  e in e  A a D O 2  vo n  4 5  mm H g un d  d i e  C TEP H  P a t i e n t en  
e i n e  A a D O 2  v on  51  m mH g.  U n t e r  Be l as tu n g  s t i e g  d i e  A aD O 2  b e i  b e i -
d e n  P a t i e n t en gr u ppe n  a n ,  wo b e i  d i e  PP H  u nd  C T EPH  P a t i e n t e n  e in e  
e t w a  g l e i ch  h oh e  A a D O 2  au f wi e se n  ( 5 6  m mH g v s .  5 8  m mH g)  ( s i e h e  
A b b . 15 ) .  A u ch  D an tz k er  e t  a l . 1 5 , 1 7 ,  Ka p i t an  e t  a l . 5 5  u nd  D ’ A lo nz o  e t  
a l . 1 3  b es c h r e ib e n  e i n en  A ns t i e g  d e r  A a D O 2  un t e r  Be l as tu n g .  Di es e r  
A n s t i e g  d e r  a lv e o lo - a r t e r i e l l en  S a ue rs to f fd i f f e r enz  ka nn  du r c h  d en  
S hu n t f l uß  un d  d as  V / Q -Mi ss v er h ä l t n i s  e in e r s e i t s  un d  d i e  a b f a l l e n de  
p u l mo na l -a r t e r i e l l e  O 2 -S ä t t i gun g  a nd er e r s e i t s  e r k l ä r t  w e rd e n .  
D e r  pC O 2  i n  Ru h e  u n d  u n t e r  Be l as tun g  w a r  n i c h t  s i gn i f i ka n t  un t e r -
s c h i ed l i ch  z w i s ch en  d e n  Gr up p en  ( s i e h e  A bb .  1 5 ) .  V e rg l e i ch t  m a n 
d i es en  P a r am et e r  j e d o ch  mi t  Ko n t ro l l p e r so n en ,  s i eh t  ma n ,  d as s  d i e  
PP H un d  CT EP H Pa t i e n t e n  e i n en  e r n i e d r i g t e n  pC O 2  h a t t en .  
N e w ho us e  e t  a l . 7 9  u n d  O ’C a in  e t  a l . 8 2  b e s ch r e i b en ,  d a s s  d i e  H yp o k a p -
n i e ,  en tw e d er  du rc h  e i n e  r e g i on a l e  p u lm on a le  H yp o pe r f us io n  o de r  
d u r ch  H yp e r v e n t i l a t i o n  au s ge l ös t ,  o f t  e i n en  b ro n ch ok on s t r i k to r i s ch e n  
R e iz  i n d i z i e r t .  D i e  C T EPH  P a t i e n t en  h a t t e n  wä h r en d  max im al e r  Be -
l a s tu n g  e in e n  n i ed r i ge r e n  pC O 2  a l s  d i e  P PH  P a t i e n t en .  D i es e r  U n t e r -
s c h i ed  w a r  ab e r  n i ch t  s i gn i f i k a n t .  A u ch  D a n tz k e r  e t  a l . 1 5 , 1 7 ,  D ’A lo nz o  
e t  a l . 1 3 ,  G az e to po lo us  e t  a l . 2 8 ,  N a d e l  e t  a l . 7 8 ,  K af e r  e t  a l . 5 4  u nd  K a p i -
t a n  e t  a l . 5 5  b e r i c h t en ,  d as s  i h r e  P a t i en t e n  h yp o k a pn i s ch  s in d .   
G uz  e t  a l . 3 4  e r k l ä re n  d i e s e  H yp o k a p n i e  d u r c h  e i n e  H yp e r v e n t i l a t i on ,  
d i e  d u r c h  e in e  a ns t e i ge n d e  a f f e r en t e  A k t iv i t ä t  v on  in t r a p u lm on a l e n  
M e c h an or ez e p to r e n  a us ge l ös t  w i rd .  D ie s e  H yp o t h es e  w i rd  d u r c h  a k t u -
e l l e r e  P ub l ik a t io n en 3 2 , 5 3 , 1 0 1  ge s t ü t z t .  A u c h  h i e r  v e rm ut e t  m an ,  d a ss  
d i e  H yp o k a p n i e  d u r c h  e in e  an s t e i ge nd e  a f f e r e n t e  Ak t i v i t ä t ,  en t s t a n -
d e n  d u r c h  R ez e p t o re n  i n  d e r  Lu n ge  ode r  Ba r o r ez e p t o r e n  i n  d e r  W a nd  
d e s  pu lmo n a l en  G ef ä ß s ys t e ms  o d e r  d es  H erz e ns ,  z u s t a nde  ko mmt .  
D i e  be i  PP H  P a t i e n t en  hom o ge n  e in ge s c h rä nk t e  P e r fu s i on  un d  b e i  
C TE PH  P a t i e n t en  i n h omo ge n e  E i ns c h rä n ku n g  d e r  P e r fu s io n  f üh r t  b e i  
b e id e n  z u  e in em  ve r m eh r t e n  a lv e o l ä re n  To t r a um vol um en  ( s i eh e  Ab b.  
1 7 )  u nd  z u  e i n e r  v e rm e h r t en  To t r au mv e n t i l a t i on  ( s i eh e  Ab b .  16 ) .  
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W ei t e r h in  k omm t  e s  z u  e i n e r  Di f fe r e nz  z wi s ch en  d em  a lv e o l ä r en  
( F E T CO 2 )  un d  d em  a r t e r i e l l e n  ( FaC O 2 )  pC O 2  ( s i eh e  A bb .  1 6 ) .  
S ow oh l  de r  f u nk t io n e l l e ,  a l s  a u ch  de r  e f f e k t iv e  T o t r au m  w a r en  b ei  
b e id e n  P a t i e n t en gr u p pe n  e rh öh t ,  u n t e r s c h i ed e n  s i c h  ab er  n i c h t  s i gn i -
f i ka n t  v on e i n an d e r  ( s i e h e  A bb .  17 ) .  
Be i  d en  PPH  P a t i en t en  z e i g t e  s i ch  j ed o ch  e in  s i gn i f i k an t e r  A ns t i eg  
d e s  f un k t io ne l l en  T o t r a um es  ( fk t  V D)  v on  27 0  ml  i n  Ruh e  z u  49 0  ml  
b e i  m ax im a le r  Be l as tu n g  ( s i e he  T a b .  12 ) ,  w äh r e nd  d i e  CTE PH  P a t i e n -
t e n  n u r  e i ne n  An s t i e g  v on  3 10  ml  i n  R uh e  a u f  4 10  ml  be i  m ax im al e r  
Be l a s tu n g  au f wi e sen  ( s i e h e  T ab .  12 ) .  
Im  V e r g l e i ch  z u  d en  PP H  P a t i e n t en  b es a ß en  d i e  C TE PH  P a t i e n t e n  e i -
n e n  s i gn i f i k a n t  v e rm e h r t en  p roz en tu a l e n  A n t e i l  an  e f f ek t iv em 
T o t r a um  b ez o ge n  au f  d as  At emz u gvo lu m en  ( s i eh e  Ab b .  1 7 ) .  D e r  A n -
t e i l  d es  e f f ek t iv e n  T o t r a um es  am  At emz u gvo l um e n  b e t r ug  i n  R uh e  b e i  
d e n  CT EP H  P a t i en t e n  56  %  u nd  b e i  d e n  PPH  P a t i e n t en  4 5  % .  W äh -
r e n d  m ax ima l e r  Be l a s tu n g  f i e l  d e r  An t e i l  au f  4 9  %  b e i  d e n  C T EPH  
P a t i e n t e n  un d  a u f  3 5  %  b e i  d en  PP H P a t i e n t en .  Au c h  D ’ A lo nz o  e t  
a l . 1 3  b e s ch r e i be n  e in e n  A bf a l l  d es  V D/V T  wä h r en d  Be la s tu n g .  
Be t r a ch t e t  m an  d en  Qu o t i e n t en  e f f  V D / fk t  VD ,  wi r d  d e u t l i ch ,  d as s  
d e r  Q uo t i e n t  b e i  de n  CT EP H  P a t i e n t en  i n  Ru h e  s i gn i f i ka n t  h öh e r  i m 
V e r g l e i c h  z u  d e n  PP H  P a t i e n t en  w a r  ( s i e h e  A bb .  1 7 ) .  E r  b e t ru g  b ei  
d e n  C TEP H  P a t i en t e n  1 , 38  un d  b e i  d en  PPH  P a t i en t en  1 ,2 2 .  W ä h re nd  
m ax im al e r  Be la s t un g  w u r de  d i e se r  Un t e r s ch i e d  n o ch  d eu t l i c h e r  ( 2 , 00  
v s .  1 ,3 5 ) .  
Be i  b e i d en  Pa t i en t e n ko l l ek t iv e n  z e i g t e  s i ch  un t e r  Be l as t un g  e i n  e r -
h e b l i c h e r  An s t i e g  so w oh l  d e r  f un k t i one l l e n  a l v eo l ä r e n  V en t i l a t i o n  a l s  
a u c h  d e r  e f f e k t i v en  a lv e o l ä re n  V e n t i l a t i o n  ( s i e h e  A bb .  16 ) .  
D i es e  Zu na hm e  d er  T o t r aum v en t i l a t i o n  m an i fe s t i e r t  s i c h  i n  e in e m 
A n s t i e g  d e s  E QCO 2  ( V E / VC O 2 ) .  E r  b e t ru g  b e i  d en  PP H  P a t i en t e n  
4 2 ,5 1  un d  b e i  d e n  C TE PH  P a t i e n t e n  5 4 ,8 6  ( p  =  0 ,0 04 ) .  D i es e r  Pa r a -
m et e r  k o r r e l i e r t e  a l s  b es t e r  P a r a me t e r  mi t  d e r  p e ak  VO 2 ,  a b e r  nu r  b e i  
d e n  PP H P a t i en t en  u nd  n i ch t  b e i  d e n  C TEP H  P a t i e n t en  ( s i e h e  A bb .  
2 1 ) .  S un  e t  a l . 9 8  be s c h re ib e n ,  da s s  b e i  PP H  P a t i en t e n  d i e  V e n t i l a t i on  
v o n  u n t e rp e r fu nd ie r t en  A lv e o l en  e in en  A ns t i e g  d e r  To t ra u mv e n t i l a t i -
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o n  v e ru r sa c h t ,  w e lc h e  s i ch  d u r c h  e ine n  h yp e r b o l i s c h en  A n s t i e g  d e r  
V E  r e l a t i v  z u r  VCO 2  w ä h re nd  Be l as tu n g  m an i f e s t i e r t .  A u c h  R i l e y e t  
a l . 9 3  b e r i c h t en  b e i  PP H  P a t i en t e n  üb e r  e i n e  s ch w er e  A bno r ma l i t ä t  d e s  
v e n t i l a to r i s ch e n  Äqu iv a l e n t es  (E QC O 2 ) .  
D i e  en d ex sp i r a t o r i s c h e  C O 2 - F r ak t i on  ( F E T C O 2 )  w a r  be i  d e n  CT EP H 
P a t i e n t e n  ge ge n ü be r  d en  PP H  P a t i en t e n  s i gn i f i k a n t  r e duz i e r t ,  w äh -
r e n d  d i e  a r t e r i e l l e  C O 2 - F r a k t i on  ( FaC O 2 )  n i c h t  s i gn i f i k a n t  un t e r -
s c h i ed l i ch  z w i s c hen  d e n  P a t i en t e n gr up p en  w a r  ( s i e he  A b b .  1 6 ) .  D i es  
b e d eu te t  i n  R uh e  e in e n  e r h eb l i ch e n  A ns t i e g  i n  d e r  Alv e o lo - a r t e r i e l l en  
C O 2 -D i f f e r enz  (A aD C O 2 )  v on  1 , 15  % b e i  C TE PH  P a t i e n t e n  un d  0 ,5 7  
%  b e i  PP H P a t i en t e n  ( s i eh e  A bb .1 8) .  Un t e r  m ax im al e r  Be l as t un g  
s t i e g  d i e  A aD CO 2  b e i  d en  CT EP H  P a t i e n t e n  a u f  1 ,3 1  % u n d  b e i  d e n  
PP H  P a t i e n t en  f i e l  s i e  a u f  0 , 52  %  ( s i eh e  Ab b .  1 8 ) .  W en n  m an  n un  i n  
R uh e  e i n e  S ch w el l e  b e i  1 %  d er  A a DCO 2  an n imm t ,  k an n  m a n  mi t  e in e r  
S e ns i t i v i t ä t  v on  7 5  %  u nd  e i n e r  S p ez i f i t ä t  vo n  95  % z wis c h en  C TEPH 
P a t i e n t e n  u nd  PP H P a t i en t e n  un t e r s che i d en  ( s i eh e  T ab .  1 1 ) .  Be i  m a-
x im al e r  Be l as tu n g  k a nn  m a n  b e i  e in e r  Sc h w el l e  v on  1  %  mi t  e i n e r  
S e ns i t i v i t ä t  v on  8 8  %  u nd  e i n e r  S p ez i f i t ä t  vo n  90  % z wis c h en  C TEPH 
u n d  PP H Pa t i en t en  u n t e r s c h e id e n  ( s i ehe  T ab .  11 ) .  
R i l e y e t  a l . 9 3  u nd  D a n tz k er  e t  a l . 1 7  ha b e n  e in e  D e s a tu r a t i o n  mi t  r e du -
z i e r t e r  P E T C O 2  ( F E T C O 2 * 7 )  un d  e i n  an s t e i ge n d es  v en t i l a t o r i s c h es  Ä -
q u i v a l en t  w ä hr e nd  Be l a s tu n g  b e i  PPH  P a t i e n t en  d emo ns t r i e r t .  D i es e  
A b no rm a l i t ä t e n  s ind  w ah rs c h e in l i ch  m i t  R ec h t s - Li n k s  S hu n t  v e r ge -
s e l l s c h af t e t . 9 3  
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5 .  Zusammenfassung  
D i e  S p i ro e r gom e t r i e  i s t  e in e  n i c h t i nv as iv e  M es sm et ho de ,  d i e  e i n  V er -
f a h r en  b ez e i ch ne t ,  b e i  d em  u n t e r  e r gom et r i s ch e r  Be l a s tun g  d i e  V en t i -
l a t i o n  u nd  d e r  Ga s a us t a us c h  ge m ess e n  w i r d .  Mi t  d i es e r  Un t e r su -
c h un gs m eth od e  kö nn e n  d i e  a l l gem ei n e  k ö r pe r l i ch e  Le i s tun gs f ä h i gk e i t  
u n d  d i e  Zu s amm e nh ä n ge  z w i s c he n  d e r  Be l as t un g  un d  d e r  H e rz fö rd e r -
l e i s t un g ,  d em  S a ue r s t o f fv e rb r au c h  un d  d e r  V e n t i l a t i on  d e r  Lu n ge  
a u f gez e i g t  w er d en .  
W i r  h a be n  1 1  Pa t i e n t en  mi t  e in e r  pu l mo na l en  H yp e r t o n i e  i n f o l ge  e i -
n e r  Lu n ge n f ib r os e  ( LF)  m i t  11  „ ge m atc h t en “  ge su nd e n  Ko n t r o l l p e r so -
n e n ,  39  P a t i e n t en  m i t  e in e r  c ys t i s c h en  F ib ro s e  (C F)  mi t  1 3  „ gem at c h -
t e n “  ges un d en  K on t r o l l p e r so n en  un d  2 1  P a t i e n t e n  mi t  e in e r  p r im ä r en  
p u l mo na l en  H yp e r t o n i e  (PP H)  mi t  1 6  P a t i e n t en  m i t  e ine r  c h ro n i s c h  
t h rom bo e mb ol i sc h en  pu l mo n a l en  H yp e r to n i e  (CT EP H )  m i t t e l s  S p i -
r o e r gom et r i e  un d  B l u t ga s an a l ys e  u n t e r s u ch t  un d  mi t e i na n d e r  v e r g l i -
c h e n .  So  k on n t en  w i r  d i e  k a r d i a l e n  un d  v en t i l a t o r i s c h en  S t e l l r e ak t io -
n e n  i n  R uh e ,  b e i  Ar b e i t  u n d  d e n  S t a t us  b e i  A bb r uc h  d e r  A u sb e l a s tu ng  
c h a r ak t e r i s i e r e n  un d  d i e  l e i s t un gs l im i t i e r en d en  Fa k t o re n  k a rd i a l e r ,  
v e n t i l a to r i s ch e r ,  me t a bo l i s ch e r  o d er  k a r d io r e sp i r a t o r i s ch e r  A r t  b e i  
d e n  un t e r su c h t en  G r u pp en  v e r g l e i c he n .  D ur c h  K or r e l a t i o ns an a l ys e n  
m i t  Lu n ge n f un k t i on s -  bz w.  H äm od yn a mi kp a r am e te r n  wu r d e  ge p r ü f t ,  
w e l ch e  R uh e p ar a me t e r  e in e n  V o rh e rsa ge w e r t  fü r  d i e  m ax im al e  S a ue r -
s to f f au f na hm e  ( pe ak  V O 2 )  h a b en .  D arü b e rh i n au s  wu r de n  d i e  kom pl e -
x e n  Ga s au s t au s ch s t ö ru n ge n  d e r  E r k ra n ku n ge n  b e sc h r i eb e n  u nd  e s  
w u r de n  d i e  U n t e r s ch i ed e  z wi s ch e n  P a t i e n t en  mi t  p r im ä r e r  p u lm on a l e r  
H yp e r t o n i e  (PP H)  u n d  P a t i en t en  mi t  c h r on i s ch  t h rom bo e mb ol i s ch e r  
p u l mo na l e r  H yp e r t o n i e  ( CT EP H )  be i  R uh e  u nd  m ax im ale r  Be l a s t un g  
c h a r ak t e r i s i e r t  un d  h in s i ch t l i c h  i h r e s  S t e l l en w e r t es  z u r  D i f f e r e nz i e -
r u n g  z w i s c he n  d i e se n  b e id en  K ra nk h e i t sb i ld e rn  u n t e r s u ch t .  
 
Be i  LF  P a t i e n t en  w a r  d i e  p e a k  V O 2  a u f  46  % d e r  N o rm  s i gn i f i k an t  
ge ge n ü b e r  de n  Ko n t r o l l p e r so n en  r ed uz i e r t  ( p  =  5 ,5 *  1 0 - 5 ) .  D i e  Le i s -
t un gs l imi t i e ru n g  be r u h t e  üb e r wi e ge nd  a u f  v en t i l a t o r i s ch e n  Fa k t o r e n ,  
e s  w a re n  j ed o ch  auc h  z i r ku l a to r i s ch e  Fa k to r e n  b e t e i l i g t .  D i e  LF  P a t i -
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e n t en  z e i g t e n  e i n e  e i n ges c h r än k t e  Atm un gs e f f ek t iv i t ä t ,  d . h .  s i e  ko nn -
t e n  t r o t z  ge s t e i ge r t e r  At em f r eq u enz  i h re  V e n t i l a t i on  n i c h t  a d äq ua t  
s t e i ge r n ,  we i l  i h r  A t emz u gvo l um e n  s t a rk  e rn i ed r i g t  w ar .  D i es e  Er -
n i ed r i gu n g  d es  At emz u gvo l um e ns  wi rd  du r c h  d i e  pu l mon a l e  R es t r i k -
t i o n  e r k l ä r t ,  d i e  s i c h  a u ch  i n  e in e r  ve r mi nd e r t e n  Vi t a lka p az i t ä t  w i e -
d e r sp i e ge l t .  D i e  Vi t a lk a p az i t ä t  ko r r e l i e r t e  d em en t s p re ch e nd  s i gn i f i -
k a n t  mi t  d e r  p ea k  V O 2  ( r  =  0 ,6 2 ,  p  =  0 , 04 ) .  D e sw e i t e re n  t r u g  d i e  s i g -
n i f i k a n t  e rn i e d r i g t e  D i f f us io ns k ap az i t ä t  ( D LC O c )  z u r  Le i s tu n gs l i mi -
t i e r un g .  D i e  Di f fu s i on sk a p az i t ä t  k o r r e l i e r t e  a l s  be s t e r  Ruh e p a ra m et e r  
m i t  d e r  p e ak  V O 2  ( r  =  0 ,8 3 ,  p  =  0 ,0 03) .  D i e  D LC O c  sc h e i n t  s omi t  am 
b e s t en  d i e  g lo b a l e n  G a s au s t a us ch s t ö r un ge n  z u  e r f a s s en ,  d i e  e n t s c h e i -
d e nd  f ü r  d i e  Le i s tu n gs l imi t i e r un g  s in d .  Zus ä t z l i ch  t r uge n  V e n t i l a t i -
o ns -P e r fu s i ons - V e r t e i l u n gss t ö ru n ge n ,  a l s  e in e  w e i t e r e  K o mp on en t e ,  
z u  d e n  ko mpl ex en  G a s au s t a us ch s t ö r unge n  b e i  LF  P a t i e n t en  be i .  
D i es e  s c hw e r en  S t ö ru n ge n  i m  G as a us t a us c h  f üh r en  z u  e no r me r  
T o t r a umv e n t i l a t i on  e in e r s e i t s  u nd  H yp ox ä mi e  a nd e r e r s e i t s ,  d i e  b e id e  
z u  d e r  s t a r k  e i n ge sc h r ä nk t e n  p e ak  V O 2  b e i t r a ge n .   
 
Be i  un se r e n  C F P a t i e n t en  w ar  d i e  p e ak  V O 2  a u f  73  % d er  N o rm  s i gn i -
f i ka n t  ge ge n üb e r  de n  Ko n t ro l lp e r so nen  r ed uz i e r t  (p  =  0 , 00 1 ) .  Es  z e i g -
t e  s i ch  e in e  v en t i l a t o r i s c h e  Le i s t un gs l i mi t i e r un g .  Di e s  p as s t e  au c h  z u  
d e n  Beo b ac h t un ge n ,  w e l ch e  s i ch  i n  de r  Lu n ge n f u nk t io n  un d  d e n  Ko r -
r e l a t i on s an a l ys e n  m i t  d e r  p e ak  VO 2  w i ed e r sp i e ge l t e n .  D i e  p e ak  V O 2  
d e r  C F  P a t i e n t en  k o r r e l i e r t e  s i gn i f i ka n t  mi t  d e r  E in s ek u nd en a us a t -
m un gs k ap az i t ä t  ( FE V 1 )  ( r  =  0 , 51 ,  p  =  0 ,0 01 ) ,  d e r  Vi t a l ka p az i t ä t  ( VC )  
( r  =  0 , 58 ,  p  =  0 ,00 0 2)  un d  d e r  R es i s t a n ce  (R )  ( r  =  -0 ,60 ,  p  =  7 ,6 7*  
1 0 - 5 ) .  W ei t e rh in  t ru ge n  d i e  s i gn i f i k an t  e rn i e d r i g t e  K ö rp e r g r ö ße  ( p  =  
0 , 00 2)   u nd  d as  s i gn i f i k a n t  e r n i e d r i g t e  K ö rp e r ge wi c h t  ( p  =  0 , 0 04 )  z u r  
r e d uz i e r t en  p ea k  VO 2  b e i .  A u ch  b e i  de n  C F  P a t i e n t en  ko r r e l i e r t e  d i e  
D i f fu s io ns k ap az i t ä t  ( D LC O c )  a l s  b es t e r  P a r a m et e r  mi t  de r  p e ak  V O 2  
( r  =  0 , 70 ,  p  =  0 ,0 03 )  u nd  s c h i en  a u ch  h i e r  d en  b e s t en  Vo r h e rs a ge w e r t  
f ü r  d i e  m ax im al e  Sa u e r s to f f au f n ahm e  z u  h a b en .   
D e r  e f f e k t i v e  To t ra u m s t i e g  vo n  33 0  ml  i n  R uh e  a u f  420  m l  be i  ma -
x im al e r  Be la s t un g ,  w ä h r e nd  e r  s i ch  b e i  d e r  K on t r o l lg r u p p e  n i ch t  
v e r ä nd e r t e .  Au c h  d a s  At e m äq u iv a l e n t  fü r  C O 2  (V E /V CO 2  =  E QC O 2 )  
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ä n d e r t e .  Au c h  d as  A t em ä qu i v a l en t  f ü r  C O 2  (V E /V CO 2  =  E Q CO 2 )  w a r  
b e i  d e n  C F  P a t i en t e n  a u f  2 8 , 6 ,  ge ge n ü b e r  2 4 , 7  b e i  d e n  K o n t ro l lp e r so -
n e n ,  s i gn i f i k an t  e rh ö h t  (p  =  0 ,0 00 4 ) .  U n te r  R uh e b ed i n gun ge n  w a r  d e r  
p O 2  s i gn i f i k an t  gege n ü b e r  d e n  Ko n t ro l l pe r so n en  a u f  7 4  m m H g ( p  =  
6 , 15 *  1 0 - 6 )  r ed uz i e r t  un d  b e i  max im a le r  Be l as tu n g  f i e l  e r  n o ch  w e i t e r  
a u f  7 0  mm H g ( p  =  7 , 80 *  10 - 6 ) .   
C F  P a t i e n t e n  w e i se n  a l so  e r h eb l i ch e  G a sa us t aus c hs tö run ge n  au f ,  d i e  
e i n e r s e i t s   du r ch  Sh u n t f lu ß  od e r  l o w  V / Q  e rk l ä r t  w e r de n  k ö nn e n  u nd  
a n d e re r s e i t s  d u r ch  D i f fu s io ns s tö r un ge n  u nd  so mi t  z u  e i ne r  i n e f f i z i en -
t e n  V e n t i l a t i on  mi t  ge s t e i ge r t e r  To t ra u mv e n t i l a t i o n  un d  z u  H yp ox ä -
m ie  fü h re n .   
 
Be i  d en  PP H  P a t i en t en  w a r  d i e  pe a k  V O 2  a u f  55  %  d e r  N o rm  un d  b e i  
d e n  C TEP H  P a t i e n t e n  a u f  4 3  %  d e r  N o rm  r ed uz i e r t  (p  =  0 ,0 2 ) .  W i r  
b e ob a c h t e t e n  we d er  b e i  d en  PPH  P a t i e n t en  no c h  b e i  d en  C T EP H  P a t i -
e n t en  im  Mi t t e l  e i ne  r e s p i r a t o r i s c he ,  ka r d i a l e  o d e r  m e t a bo l i s c h e  Le i s -
t un gs l imi t i e ru n g .  T a t s ä ch l i ch  w i es e n  d i e  P a t i e n t en  e i ne  z i r ku l a to r i -
s c h e  Le i s tu n gs l i mi t i e r un g  a u f ,  w e l che  a b e r  o f f en ba r  du r c h  d i e  Sp i -
r o e r gom t r i e ,  a l s  n i c h t i nv a s iv e  U n t e r s u ch un gs me th od e ,  n i ch t  e r f a s s t  
w e r d en  k a nn .   
Be i  un s e r e n  PP H P a t i e n t e n  k o r r e l i e r t e n  d e r  mi t t l e re  p u lm on a l -
a r t e r i e l l e  D ru c k  (mP AP )  ( r  =  -0 ,5 5 ,  p  =  0 ,0 1 ) ,  d e r  z e n t r a l  v en ös e  
D r u ck  ( CVP )  ( r  =  -0 , 59 ,  p  =  0 , 00 5 ) ,  d i e  z e n t r a l  v e nö s e  Sa u e r s to f f s ä t -
t i gun g  (S v O 2 )  ( r  =  0 , 62 ,  p  =  0 , 00 3 ) ,  d i e  a r t e r i e l l e  S a ue r s t o f f s ä t t i gun g 
( S a O 2 )  ( r  =  0 ,5 4 ,  p  =  0 ,0 11 ) ,  u nd  d e r  C a rd i ac  In d e x  (C I)  ( r  =  0 ,4 4 ,  p  
=  0 , 04 7 )  a l s  h äm odyn a m i s ch e  Ru h ep a ra m et e r  s i gn i f i k an t  m i t  d e r  p e ak  
V O 2 .  D i es  p a s s t  z u  a n d e r en  Li t e r a tu r an ga b e n  un d  s p r i ch t  d a f ü r ,  d a s s  
d i e  p u lm on a l e  V ask u l op a t h i e  e i n en  en t s ch e i d en d en  n e ga t i v en  E in f lus s  
a u f  d i e  p e a k  V O 2  ha t .  
Be i  d e n  CT EP H P a t i e n t e n  ko r r e l i e r t e  d a ge ge n  k e in e r  d e r  h äm od yn a -
m is ch e n  R uh e pa r am et e r   s i gn i f i k an t  m i t  d e r  p e ak  V O 2 .  E i ne  h i n r e i -
c h e nd e  E rk l ä r un g  f ü r  d i e s en  Un t e r s ch i e d  z wi s c h en  PP H  u n d  C TEP H 
P a t i e n t e n  l i eß  s i c h  a u s  d en  e r ho b en e n  D a t en  n i c h t  f i n d en .  
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E s  z e i g t e  s i ch ,  d as s  b e i  P PH  P a t i en t en ,  w i e  be i  C TEP H  P a t i e n t e n ,  n e -
b e n  h i gh  V/ Q - Ar ea l e n  au c h  l ow  V /Q - A r e a l e  ex i s t i e r en ,  d i e  w ah r -
s c h e in l i ch  d u r ch  so ge n a nn te  „ co r ne r  v es s e l s “  o d er  d u r c h  d e n  v e r -
m e hr t en  A b f a l l  d e r  S v O 2  od e r  du r c h  R e ch t s - Li n ks  Sh un t  z u  e r k l ä r en  
s in d .  Du r ch  u ns e r e  v o r l i e ge nd e n  D a t en  ko nn t e  a l l e r d in gs  ke in e r  d e r  
d r e i  M e c h an i sm en  f a v o r i s i e r t  o d e r  a usge s c h l os s en  w e r d en .   
Be i  PPH  un d  C TE PH  Pa t i en t en  b es t eh en  e r h eb l i ch e  V / Q -V e r t e i -
l un gs s tö r un ge n ,  d i e  z u  e in e r  v e rm ehr t en  To t r a umv e n t i l a t i on  fü h r en .  
Be i  d en  PP H  P a t i en t en  z e i g t e  s i c h  im  V e r g l e i c h  z u  d en  C TE PH  P a t i -
e n t en  z um  e i n en  e in  s i gn i f i k an t e r  Ans t i e g  de s  f un k t i on e l l e n  T o t r au -
m e s  v on  27 0  m l  i n  R uh e  z u  4 90  ml  b e i  m ax im al e r  Be l as tu n g .  Be i  d en  
C TE PH  P a t i e n t en  s t i e g  e r  l e d i g l i c h  vo n  31 0  ml  i n  Ru he  a u f  4 10  ml  
b e i  m ax im al e r  Be la s tu n g .  W ei t e rh in  h a t t en  d i e  CT EP H  P a t i e n t e n  im  
V e r g l e i c h  z u  d e n  PP H  P a t i en t e n  e i n en  s i gn i f i k an t  v e rm e hr t en  p r oz e n -
t u a l en  A n t e i l  an  e f f e k t iv em  T o t r au m,  b ez o ge n  au f  d as  At emz u gvo lu -
m e n  ( 56  %  v s .  4 5  %  in  Ru h e ,  4 9  %  v s .  3 5  %  b e i  m ax im al e r  Be l as -
t un g) .  E b en f a l l s  wa r  d e r  Q uo t i en t  a us  e f f ek t iv em  To t r au m  u nd  fu nk -
t i o ne l l en  T o t r aum  ( e f f  V D/ fk t  V D )  b e i  d en  C T EPH  Pa t i en t en  s i gn i f i -
k a n t  h öh e r  a l s  b e i  d e n  PPH  P a t i e n t e n  ( 1 ,3 8  vs  1 ,2 2  in  Ru h e ,  2 ,0 0  vs .  
1 , 35  b e i  m ax im a le r  Be l a s t un g) .  D i e se  Zu n a hm e  d e r  T o t r au mv e n t i l a t i -
o n  wi rd  w e i t e r h i n  d e u t l i ch  a n  d e r  s i gn i f i k a n t  hö he r e n  EQ C O 2  b e i  d e n  
C TE PH  P a t i e n t en  (5 4 ,8 6  v s .  4 2 , 51 ,  p  =  0 , 00 4 ) .  Be i  d en  PP H  P a t i en t e n  
k o r r e l i e r t e  d i e s e r  Pa r a m et e r  a m b es t e n  mi t  d e r  p e ak  VO 2  ( r  =  -0 ,8 2 ,  p  
=  6 ,6 9*  10 - 6 ) .  Da h i n ge ge n  k o r re l i e r t e  d i es e r  b e i  de n  C TE PH  P a t i en -
t e n  n i ch t  m i t  d e r  pe a k  VO 2 .  
A l s  b e s t e r  P a r am ete r  z u r  Un t e r sc h e i du n g  z wi s c h en  PP H u nd  CT EP H 
P a t i e n t e n  e r wi e s  s i c h  d i e  a l v eo l o - a r t e r i e l l e  CO 2 - Di f fe r e nz  (A a DC O 2 ) .  
W en n  d e r  pC O 2  d es  B lu t es  i n  d i e  C O 2 - F ra k t io n  ( Fa CO 2 )  u m ge r e ch n et  
w i rd ,  s o  e r ge b en  s i c h  No rm w e r t e  be i  c a .  4 ,6  % .  Di e  e nd ex s p i r a t o r i -
s c h e  ( a l v eo l ä r e )  CO 2 - F r a k t i on  ( F E T CO 2 )  l i e g t  b e i  c a .  4 , 5  %.  So mi t  
b e t r ä g t  d i e  A a DC O 2  l e d i g l i c h  0 , 1  % .  Im  V e r g l e i ch  d az u  z e i g t e n  d i e  
PP H  P a t i en t e n  e i n e  A a D C O 2  v on  c a .  0 , 5 7  %  u nd  d i e  C TEP H  P a t i en t e n  
1 , 15  %  in  Ru he .  W en n  e in e  A a DCO 2  vo n  >1  %  a l s  M a r ke r  e i n e r  
C TE PH  z u gr u nd e ge l e g t  wi r d ,  s o  e r l au b t  d i es e r  d i e  A b gr e nz un g  vo n  
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e i n e r  PP H  m i t  e in e r  Sp ez i f i t ä t  v on  95  %  u nd  e i n e r  S e ns i t i v i t ä t  vo n  75  
% .   
Be i  m ax im al e r  Be la s tu n g  b e t ru g  d i e  A a D CO 2  b e i  d e n  PP H  P a t i e n t e n  
0 , 52  %  u nd  b e i  d en  C T EP H  P a t i e n t e n  1 , 31  % .  W en n  nu n  e i n e  A aDC O 2  
e b e n fa l l s  vo n  > 1  % a l s  Ma r k er  e i n e r  C TE PH  z u gr u nd e ge l e g t  w i rd ,  so  
e r l au b t  d i e s e r  d i e  A b gr e nz u n g  v on  e in e r  PP H  mi t  e i n e r  S p ez i f i t ä t  v on  
9 0  %  u nd  e i ne r  S ens i t i v i t ä t  vo n  88  % .    
S o  l a s s e n  s i ch  PP H P a t i e n t en  u nd  C TEP H Pa t i en t en  i n  R uh e  u nd  u n t e r  
m ax im al e r  Be l as tun g  mi t  r e l a t i v  ho h er  S e ns i t i v t ä t  u nd  Sp ez i f i t ä t  v on -
e i n an de r  u n t e r s c he id e n .   
 
In s ge s a m t  e r wi es  s i c h  d i e  Sp i r o e r gom et r i e  b e i  P a t i e n t en  m i t  s c h w er e n  
b r on c h i a l e n ,  p a r enc h ym a t ös e n  un d  v as ku l ä r e n  Lu n ge n k ra n kh e i t en  a l s  
s i ch e r e  u nd  z u v e r l ä s s i ge  M eth od e  z u r  E r f as su n g  d e r  max im al e n  S au -
e r s t o f fa u fn a hm e und  de r  l e i s tu n gs l i mi t i e r en d en  Fak to r en .  
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6 .  Conclus ion 
S pi ro e r gom et r y i s  a  n o n i nv as iv e  m eth o d  t o  me a su r e  v en t i l a t i o n  a nd  
ga s  e x ch an ge  d u r in g  e x e rc i s e .  Th i s  m e th od  a l l o ws  as s es sm en t  o f  
p h ys i c a l  c a p a c i t y  a n d  th e  c on t r ib u t i on  o f  c a r d i a c  a nd  v e n t i l a t o r y f a c -
t o r s  t o  ex e r c i s e  l i m i t a t i on .  
B y m e a n s  o f  sp i r oe r go m et r y a n d  b loo d  ga s  a na l ys i s  w e  ex am in ed  11  
p a t i en t s  w i th  p u lmo n a r y  h yp e r t e n s i on  s e c o nd a r y  t o  l un g  f i b ro s i s  an d  
1 1  s ed e n t a r y m a t c he d  co n t ro l s ,  39  p a t i e n t s  w i th  c ys t i c  f i b r o s i s  an d  13  
s e d en t a r y m a t c h ed  c o n t ro l s ,  21  p a t i e n t s  wi t h  p r im a r y  p u l mo na r y h y-
p e r t e ns io n  a nd  16  p a t i en t s  wi t h  c h ron i c  t h r omb o em bol i c  p u lm on a r y 
h yp e r t e ns io n .  W e  c h a r a c t e r i z ed  t he  c a r d i a c  a nd  v e n t i l a t o r y p a r a m e -
t e r s  du r i n g  r es t ,  a t  p e ak  ex e r c i s e  a nd  a f t e r  pe a k  ex e r c i s e  a nd  c om -
p a r e d  th e  c a rd i a c ,  v e n t i l a to r y a n d  m et a bo l i c  p a r am et e r s  a t  pe a k  ex e r -
c i se  b e tw e e n  t h e  g r o u ps .  B y m e a n s  o f  c o r r e l a t i on  a n a lys i s  o f  l un g  
f u n c t i on  a n d  he mod yn a m i c  p a r a m et e r s  w i t h  pe a k  ox yge n  u p t a k e  w e 
i nv e s t i ga t ed ,  i f  r e s t i n g  p a r am et e r s  c ou ld  p r ed i c t  p e ak  oxyg e n  u p t ak e .  
M o r eo v er  t h e  c ompl ex  ga s  ex ch a n ge  ab n or ma l i t i e s  o f  t h e  d i s e a se s  an d  
d i f f e r en c e s  b e t w een  PP H  p a t i en t s  a nd  C TE PH  p a t i en t s  a t  r e s t  a nd  
p e a k  ex e r c i se  w e r e  d e s c r ib e d  an d  ex am in ed  w i th  r e ga r d  t o  t h e i r  s e n -
s i t i v i t y  a n d  s p ec i f i c i t y  t o  d i s t i n gu i sh  b e tw e e n  t h es e  t wo  d i s e as e s .  
 
In  LF  p a t i e n t s  c omp a r e d  t o  co n t ro l s  t h e  p e ak  ox yge n  u p t a k e  w a s  r e -
d u c ed  t o  4 6  %  o f  p r e d i c t ed  (p  =  5 ,5 *  1 0 - 5 ) .  P e ak  ex e r c i se  w a s  l im i t ed  
b y v e n t i l a to r y f a c to r s  a nd  p a r t l y  t o  c i r cu l a to r y f a c t o r s .  LF  p a t i e n t s  
h a d  a  r e du c e d  v en t i l a t o r y e f f i c i e n c y  w h i ch  i s  s u gge s t ed  b y t h e  i n -
c r e a s ed  v en t i l a t o r y  r a t e  d u e  t o  a  m ar ke d l y r e d u c e d  t i d a l  v o l um e .  T h i s  
r e d u c t i on  in  t i d a l  v o l um e  i s  du e  t o  p u l mo na r y r e s t r i c t i o n ,  w h i c h  i s  
a l so  r e f l e c t e d  i n  t h e  r e du c e d  v i t a l  ca p a c i t y .  V i t a l  c a p ac i t y  w a s  s i g -
n i f i c an t l y  c o r r e l a t e d  w i t h  p ea k  ox yg e n  u p t a ke  ( r  =  0 , 62 ,  p  =  0 ,0 4 ) .  
H o w ev e r ,  C O  d i f f us io n  c ap a c i t y  ( D LC O c )  s ho w  th e  b es t  c o r re l a t i on  
w i t h  p e ak  ox yge n  u p t a k e  ( r  =  0 ,8 3 ,  p  =  0 ,0 03 ) .  I t  i s  co n c l ud e d  t h a t  
D LC O c  m a y b e  t h e  b e s t  r e s t i n g  p a ra m et e r  w h i ch  in t eg r a t e s  a l l  t he  
c o mmo n  ga s  ex c ha n ge  a b no rm a l i t i e s  t h a t  l im i t  p h ys i c a l  c a pa c i t y .  
V e n t i l a t i on - p er f us io n -mi sm at c h  i s  a n  a d d i t i o n a l  f a c to r  c o n t r i bu t in g  
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t o  t he  ga s  ex ch an ge  a b no rm a l i t i e s .  Th i s  l e ad s  t o  h i gh  d e ad  sp a c e  ve n -
t i l a t i on  o n  th e  on e  h a n d  a nd  h yp ox em ia  o n  th e  o t h e r  ha n d  a nd  th e s e  
t w o  f a c to r s  c on t r i bu t e  t o  r e du c t io n  i n  p e a k  ox yge n  u p ta ke .  
 
In  C F  p a t i en t s  comp a r e d  to  c on t r o l s  t h e  p e ak  ox yge n  u p ta k e  w as  s i g -
n i f i c an t l y  r e d u c e d  t o  7 3  %  o f  p r e d i c t e d  (p  =  0 , 00 1) .  C F  p a t i e n t s  
m os t l y  s h o w e d  a  v e n t i l a to r y l i m i t a t i on  wh i ch  i s  d u e  t o  d e c r e as ed  
l un g  f un c t io n  p a r am et e r s  a s  sh ow n  by  c o r r e l a t i o n  a n a l ys i s  wi t h  p e ak  
ox yge n  u p t ak e .  T he  p e a k  ox yge n  u p ta k e  o f  t he  C F  p a t i e n t s  w as  s i g -
n i f i c an t l y  c o r r e l a t e d  t o  FE V1  ( r  =  0 , 51 ,  p  =  0 ,0 01 ) ,  v i t a l  c a pa c i t y  
( V C )  ( r  =  0 , 58 ,  p  =  0 , 00 2) ,  an d  t h e  a i rw a y r e s i s t a n ce  (R )  ( r  =  - 0 , 60 ,  p  
=  7 ,6 7*  10 - 5 ) .  M o re o v e r ,  r ed u ce d  p e ak  ox yge n  u p t ak e  wa s  du e  t o  t he  
s i gn i f i c an t l y  r e d u ce d  h e i gh t  ( p  =  0 ,0 02 )  a nd  th e  s i gn i f i ca n t l y  r e d u c e d  
w e i gh t  (p  =  0 , 004 ) .  In  C F  p a t i e n t s  t h e  C O  d i f f us io n  c ap a c i t y  
( D LC O c )  c o r r e l a t ed  b es t  w i t h  p e ak  ox yge n  u p t a k e  ( r  =  0 ,7 0 ,  p  =  
0 , 00 3)  a n d  p r ov e d  t o  b e  t h e  b es t  r e s t i n g  p a r a m et e r  fo r  p r e d i c t i n g  
p e a k  ox yge n  u p ta ke .  
T h e  e f f e c t i v e  d e a d  s p ac e  i n c re a s ed  f ro m  3 30  ml  a t  r e s t  t o  4 20  ml  a t  
p e a k  ex e r c i se ,  wh i l e  t h i s  p a r am et e r  w a s  un ch a n ge d  i n  t h e  co n t ro l  
g r o u p .  CO 2  e qu iv a l e n t  ( V E / VC O 2  =  EQ C O 2 )  i n  C F  w as  s i gn i f i c an t l y  
i n c r e a s ed  t o  2 8 , 6  ve r s us  24 ,7  i n  co n t ro l s  (p  =  0 , 00 04 ) .  A t  r e s t ,  i n  C F 
p a t i en t s  c omp a r ed  t o  co n t ro l s ,  p O 2  wa s  s i gn i f i c a n t l y  r e d u c ed  to  74  
m mH g ( p  =  6 , 15 *  1 0 - 6  v s .  c o n t ro l s )  a n d  a t  p e ak  ex erc i se  p O 2  d e -
c r e a s ed  t o  70  mm Hg ( p  =  7 , 80 *1 0 - 6  vs .  co n t r o l s ) .  
C F  p a t i en t s  s ho w co ns id e r ab l e  ga s  ex c h a n ge  ab no rm al i t i e s  wh i c h  a r e  
o n  t h e  o n e  h a nd  du e  to  sh un t in g  o r  l o w  v en t i l a t i on - p er fu s i on  a nd  on  
t h e  o t he r  h a nd  d u e  to  d i f f us io n  a bn orm al i t i e s  r e s u l t i n g  i n  i n e f f i c i en t  
v e n t i l a t i on  w i t h  i nc r e a s ed  d e a d  sp a c e  v e n t i l a t i on  an d  h yp ox emi a .  
 
In  P P H  p a t i en t s ,  pe a k  ox yge n  u p t ak e  w a s  r e du c e d  to  55  %  o f  p r e -
d i c t ed  a nd  in  C T EP H  p a t i en t s  t o  4 3  %  o f  p r e d i c t e d  (p  =  0 ,0 2 ) .  N e i -
t h e r  i n  PPH  no r  i n  C TE PH ,  a  r e sp i ra to r y,  c a r d i a c  o r  m e ta b o l i c  ex e r -
c i s e  l im i t a t i on  b e ca m e  ev i d en t .  A c tua l l y ,  t h e  p a t i e n t s  a r e  kn o wn  t o  
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s u f fe r  f rom  c i r cu l a t o r y l i m i t a t i o n ,  b u t  t h i s  co u l d  no t  b e  d e t ec t ed  wi t h  
t h e  no n - in v as i v e  t ec h n i qu e  o f  sp i r o e r go m et r y a n d  b lo od  ga s  an a l ys i s .  
In  P P H p a t i e n t s ,  t h e r e  w a s  a  s i gn i f i c a n t  c o r r e l a t i o n  be t w e en  m e an  
P AP  ( r  =  - 0 , 55 ,  p  =  0 ,0 1 ) ,  C VP  ( r  =  - 0 , 5 9 ,  p  =  0 , 00 5 ) ,  S vO 2  ( r  =  0 ,6 2 ,  
p  =  0 , 00 3) ,  S aO 2  ( r  =  0 , 54 ,  p  =  0 ,0 11 ,  C I  ( r  =  0 ,4 4 ,  p  =  0 ,0 47 )  an d  
p e a k  ox yge n  u p t a ke .  T h i s  co r r es po nds  t o  o th e r  p ap e r s  an d  sh o ws  th a t  
t h e  p u lm on a r y v a s c u lo p a th y h a s  a  de c i s iv e  ne ga t i v e  i n f lu en c e  on  
p e a k  ox yge n  u p ta ke .  
In  C T EP H  pa t i en t s ,  n on e  o f  t h e  r es t i n g  p a r a m et e r s  w as  s i gn i f i c a n t l y  
c o r r e l a t e d  t o  p e ak  ox yge n  u p t a k e .  A  s u f f i c i e n t  ex p l ana t i on  o f  t h i s  
d i f f e r en c e  b e t w e en  P PH  a nd  C TEP H p a t i e n t s  c o u ld  n o t  b e  d e r iv e d  
f r om  o u r  d a t a .  
PP H  l ik e  C TE PH  p a t i en t s  sh ow e d  h i gh - ve n t i l a t i on /p e r f u s i on  a r e as  
a n d  a l so  l o w -v e n t i l a t i on / p e r f us io n  a r e a s ,  wh i c h  m a y r e s u l t  f r om 
“ c o r ne r  v e s s e l s ”  o r  a n  a dd i t i on a l  f a l l  i n  S v O 2  o r  r i gh t - l e f t  s hu n t i n g .  
A c tu a l l y  n o n e  o f  t h e s e  t h re e  m e ch a n i sms  c o u ld  b e  f avo r i s ed  o r  ex -
c l ud e d .  
Bo t h  i n  PP H  a nd  C TE PH  p a t i e n t s ,  a  m o d er a t e  v e n t i l a t i on /p e r fu s io n  
m i sm at c h  i s  p r es en t  l e ad in g  t o  i n c r ea s e d  d e a d  s pa c e  ve n t i l a t i o n .  In  
PP H  p a t i en t s ,  i n  co n t r as t  t o  CT EP H  p a t i en t s ,  t h e r e  w as  a  s i gn i f i c an t  
i n c r e a s e  i n  f un c t ion a l  d ea d  sp a c e  v o lu m e  f ro m  27 0  m l  a t  r e s t  t o  4 90  
m l  a t  p e ak  ex er c i se .  In  C T E PH  p a t i en t s ,  t h e r e  w a s  o n ly  a n  i n c r e as e  
f r om  3 10  ml  a t  r e s t  t o  41 0  ml  a t  p e a k  ex e r c i s e .  Mo r eo v e r ,  CT EP H  pa -
t i e n t s  i n  co n t r as t  t o  PP H  p a t i en t s  h ad  a  s i gn i f i c a n t l y  i n c r e a s ed  e f fe c -
t i v e  d e a d  s p ac e  r e fe r r e d  t o  t i d a l  v o l um e  (5 6  %  v s .  45  % a t  r e s t ,  49  % 
v s .  3 5  %  a t  p ea k  ex e r c i s e ) .  A l so  t h e  r a t i o  o f  e f f e c t i v e  dea d  sp a c e  a nd  
f u n c t i on a l  d e ad  s pa c e  ( e f f  V D/ fk t  VD )  w a s  s i gn i f i c an t l y  h i gh e r  i n  
C TE PH  in  c on t ra s t  t o  P PH  p a t i e n t s  (1 , 38  vs .  1 , 22  a t  r e s t ,  2 , 00  v s .  
1 , 35  a t  p e ak  ex e rc i s e ) .  Th i s  i n c re a s e  i n  d ea d  sp a c e  v e n t i l a t i on  a l s o  
r e s u l t s  i n  a  s i gn i f i c a n t l y  h i gh e r  E QCO 2  i n  C T EPH  p a t i en t s  ( 54 ,8 6  vs .  
4 2 ,5 1 ,  p  =  0 ,0 04 ) .  In  P P H  p a t i e n t s ,  EQ C O 2  co r r e l a t ed  be s t  w i t h  p e a k  
V O 2  ( r  =  -0 ,8 2 ,  p  =  6 ,6 9* 10 - 6 ) ,  wh e re a s  i n  CT EP H  p a t i e n t s  t h i s  p a -
r a m et e r  w as  n o t  co r r e l a t ed  t o  p ea k  VO 2 .  
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T h e  b es t  p a r am et e r  t o  d i f f e r en t i a t e  b e t w e en  PP H  an d  CTE PH  p r ov e d  
t o  b e  t h e  a lv e o l o -a r t e r i a l  C O 2 -d i f f e re n c e  ( A aDC O 2 ) .  I f  b lo od  pC O 2  
w a s  c on ve r t e d  i n t o  C O 2 - f r a c t i o n  ( FaCO 2 ) ,  t h e  n o rm al  v a lu e s  w er e  4 , 6  
% .  E nd - t i d a l  ( a lv eo l a r )  C O 2 - f r a c t i on  ( F E T C O 2 )  w as  a l so  a ro un d  4 , 6  
% .  S o  n o rm al  A aD C O 2  w as  on l y 0 , 1  % .  In  c o n t r as t ,  PP H  p a t i en t s  
s ho w e d  an  A aD CO 2  o f  0 , 57  % a nd  C TE PH  p a t i en t s  o f  1 ,1 5  %  a t  r e s t .  
I f  a  t h r e sh o ld  o f  ov e r  on e  p e r  ce n t  f o r  t h e  A a DC O 2  w a s  u s ed  to  i d e n -
t i f y  C T E PH  p a t i e n t s ,  t h i s  d i s t i n gu i s he d  b e t w e en  CT EPH  f r om  PPH 
p a t i en t s  wi t h  a  s ens i t i v i t y  o f  7 5  pe r  ce n t  an d  a  sp e c i f i c i t y  o f  9 5  pe r  
c e n t .  
A t  p e ak  ex e r c i s e  i n  PP H  p a t i e n t s  A a D C O 2  w as  0 , 52  %  a n d  in  CT EP H 
1 , 31  %.  I f  a  t h r e sho ld  o f  o v er  on e  p e r  c e n t  f o r  t he  A a DCO 2  w as  us e d  
t o  i d e n t i f y  C T E PH p a t i e n t s ,  t h i s  d i s t i n gu i s h ed  C TEP H  f r o m PP H  p a -
t i e n t s  wi t h  a  s e ns i t i v i t y  o f  8 8  p e r  c en t  an d  a  s p e c i f i c i t y  o f  9 0  p e r  
c e n t .  
In  c o n c lu s i on ,  A aDC O 2  a t  r e s t  an d  du r i n g  ex e r c i s e  i s  s u i t a b l e  t o  d i s -
t i n gu i sh  be t we e n  PP H  an d  CT EP H p a t i e n t s  wi t h  h i gh  s en s i t i v i t y  a n d  
s p e c i f i c i t y .  
 
A l t o ge t h e r ,  sp i ro e rgo m et r y p r o v e d  t o  b e  a  s a f e  a nd  r e l i ab l e  m et ho d  in  
p a t i en t s  wi t h  s ev er e  p u lm on a r y h yp e r t en s i on ,  b ro n ch ia l  a n d  p a r en -
c h ym a t ou s  pu lm ona r y d i s e as e s  t o  a s se s s  t h e  p e ak  ox yge n  up t a k e  a nd  
t h e  t yp i c a l  c on s t e l l a t i o n  o f  v en t i l a t o r y a n d  c a rd i ac  f a c t o r s  a t  p e ak  
ex e r c i s e .   
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 167 
7 .  Literaturverzeichnis  
1 .  A gu s t i  A G N,  R oc a  J ,  G e a  J ,  W a gn er  P D ,  X au b e t  A ,  a nd  R od r i gu ez -  
    R o i s in  R .  M e c h an i s m o f  ga s  ex c h ange  i n  i d i op a t h i c  p u l mo na r y  
    f i b r os i s .  Am  R ev  R e sp  D i s  19 91 ;  14 3 :  2 19 - 22 5  
  
2 .  A n t ho n i s e n  NR ,  D o lo v i gh  M B,  an d  Ba t e s  D V.  S t e ad y s t a t e    
    m e a su r em en t  o f  r e g i on a l  v en t i l a t i on  t o  p e r f us io n  r a t i o s  i n  no rm al   
    m a n .  J .C l i n . In v e s t .  1 96 6 ;  4 5 :  13 49 -1 3 56   
 
3 .  A n t ho n i s e n  NR ,  a n d   M i l i c -E mi l i  J .  D i s t r i bu t io n  o f  pu lm on a r y  
    pe r f us i on  i n  e r ec t  m an .  J .  Ap p l .  Phys i o l .  19 66 ;  2 1 :  7 60 - 76 6  
 
4 .  Ben o t t i  J R ,  D a len  J E .  Th e  n a t u r a l  h i s to r y o f  pu l mo n ary  e m b o l i sm .   
    C l in  C he s t  M ed  1 9 84 ;  5 :  40 3- 10   
 
5 .  B j o r ns so n  J ,  E dw a r ds  W D .  P r im a r y  p u lm on a r y h yp e r t e n s i on :  a   
    h i s th op a t ho l o g i c  s t ud y o f  80  c a s es .  M a yo  C l in  P ro c  198 5 ;  6 0 :  1 6 -  
    25  
 
6 .  B l a ck i e  SP ,  Fa i rb a r n  MS,  M c Elv a n ey  N G ,  W i l cox  P G ,  M o r r i s on   
    NJ ,  a nd  P ar d y R L.  N o r m al  v a l u es  an d  R an ge s  f o r  ve n t i l a t i on  a nd  
    b r e a t h i n g  p a t t e rn  a t  m ax im al  ex e r c i s e .  Ch e s t  19 91 ;  100 :  13 6 -1 42  
 
7 .  Bü h lm a nn  A A .  Lu n ge  u nd  Atm un g ,  i n :  K l in i s ch e  P a t hop h ys i o l o gi e ,   
    h r s g .  Vo n  W .  S i e ge n t ha l e r .  6 .  n e ube a r b .  Au f l . -  S tu t t ga r t ;  Ne w   
    Yo r k :  Th i em e ,  19 8 7  
 
8 .  C er n y FJ ,  Pu l l ano  TP ,  C ro pp  GJ .  C ar d io r es p i r a to r y a d a p t i on s  t o   
    ex e r c i s e  i n  c ys t i c  f i b ro s i s .  Am  R e v  R e sp i r  D i s  1 98 2 ;  12 6 :  2 17 -  
    22 0  
 
 
 
 
 168 
9 .  Co a t e s  A L.  Bo yc e  P ,  Mu l l e r  D ,  M e ar n s  M,  G od f r e y S .  T h e  r o l e  o f  
    nu t r i t i o n a l  s t a tus ,  a i r w a y o bs t ru c t io n ,  h yp o x i a ,  an d  ab n or ma l i t i e s   
    i n  s e r um  l i p i d  co mp os i t i on  i n  l i m i t i n g  ex e r c i s e  t o l e r an c e  i n  ch i l -  
    d r e n  wi th  c ys t i c  f i b ro s i s .  A c t a  P a ed i a t r  S c a nd  1 98 0 ;  69 :  35 3 -3 58  
 
1 0 .  C o a t es  A L,  C a nn y G ,  Z i nm an  R ,  e t  a l .  T h e  e f f ec t  o f  ch r on ic  a i r -
f l ow  l i mi t a t i o n ,  i nc r e a s ed  d e a d  sp a c e ,  a n d  th e  p a t t e r n  o f  v e n t i l a -
t i o n  on  gas  ex c h ange  d u r i n g  m ax im al  ex e r c i s e  i n  a dv a n ced  c ys t i c  
f i b r os i s .  Am  R ev  Re s p i r  D i s  19 88 ;  138 :  15 24 - 15 31  
 
1 1 .  C o l l i n s  FS .  C ys t i c  f i b r os i s :  m o l e cu l a r  b i o l o g y a n d  th e r a p e u t i c     
      i mp l i ca t i ons .  Sc i e nc e  1 99 2 ;  2 56 :  77 4 -7 79  
 
1 2 .  C r ys t a l  R G,  Fu l me r  J D,  R ob e r t s  W C ,  Mos s  M L,  Li n e  BR,  R e y-
n o l ds  H Y .  Id i o p a th i c  p u lm on a r y f i b r os i s .  C l in i ca l ,  h i s t o lo g i c ,   
      r ad io g r a ph ic ,  P h ys i o lo g i c ,  s c i n t i g r a p h i c ,  c yt o lo g i c ,  a n d   
      b io c h emi c a l  a sp e c t s .  An n a l s  o f  i n t e rn a l  m e d i c i n e  197 6 ;  8 5 :  7 69 -
7 8 8   
 
1 3 .  D ’A lo nz o  G E,  G i an o t t i  LA ,  Po h i l  R L,  R e a g le  RR ,  D uR e e  S L,   
      Fu en t e s  F ,  a nd  D a n tz k e r  DR .  Comp a r i so n  o f  p ro g r e s s i v e  ex e r c i s e   
      pe r f o r m an c e  o f  n o r ma l  su b j e c t s  and  pa t i en t s  w i th  p r im a r y  
      pu l mo n ar y h yp e r t en s i on .  C h es t  1 98 7 ;  9 2 :  5 7 - 62  
 
1 4 .  D an tz k e r  DR,  W a gn er  P D,  T o rn a be n e  VW ,  Al az r ak i  N P ,  an d   
      W es t  J B.  G a s  ex c h an ge  a f t e r  pu lmo n a r y t h r om be mb ol i z a t i o n  i n   
      do gs .  C i r c  R es  1 97 8 ;  42 :  92 -1 03  
 
1 5 .  D an tz k e r  DR an d  Bo w e r  J S .  M e cha n i sm  o f  ga s  ex c h an ge   
      ab no r ma l i t y  i n  p a t i e n t s  wi t h  c h ron i c  ob l i t e r a t i v e  pu lm on a r y  
      va s cu l a r  d i s e ase .  J C I  1 97 9 ;  6 4 :  105 0 -1 05 5  
 
1 6 .  D an tz k e r  DR,  an d  Bo w e r  J S .  A l t e ra t i on s  i n  ga s  ex c h an ge  f o l l o w-
i n g  p u lm on a r y t h rom bo em bo l i s m.  Ch es t  19 82 ;  81 :  4 95 - 501  
 169 
 
1 7 .  D an tz k e r  DR,  D ’ A lo nz o  G E,  Bo we r  J S ,   P op a t  K ,  and  C r ev e y BJ .   
      P u lm on a r y ga s  ex c h an ge  du r i n g  exe r c i s e  i n  p a t i en t s  wi th  c h ro n i c   
      ob l i t e ra t i ve  p u l mo na r y h yp e r t e n s io n .  Am  R ev  R es p  Di s  19 84 ;  
1 3 0 :  41 2 -4 16  
 
1 8 .  D en g  Z ,  M or s e  J H ,  S l a ge r  S L,  e t  a l .  Fa mi l i a l  p r im a r y  p u lm on a r y  
      h yp e r t e ns io n  (ge n e  P PH 1 )  i s  c a use d  b y m ut a t i o ns  i n  t h e  bo n e   
      m o rp ho ge n e t i c  p ro t e in  r e c e p t o r - I I  ge n e .  Am  J  H um  Ge n e t  20 00 ;  
6 7 :  7 37 - 44    
 
1 9 .  Dh a i n au l t  J F ,  Br u n e t  F ,  M ons a l l i e r  J F ,  e t  a l .  Be ds i d e  e v a lu a t io n  
o f  r i gh t  v e n t r i cu l a r  p e r fo rm an c e  u s in g  a  r ap i d  c om put e r i z e d   
      t h e rmo d i l u t i on  m eth od .  C r i t  c a r e  M e d  19 87 ;  15 :  1 48 -5 2  
 
2 0 .  E l l i o t t  G ,  A l exa n d e r  G ,  Le p p e r t  M,  Y e a t es  S ,  K e r b er  R .  C o an c e s -
t r y  i n  a pp a r en t l y  s p o r ad i c  p r i m ar y p u l mo na r y h yp e r t e n s io n .  
C h es t  1 99 5 ;  1 08 :  97 3 -7 7  
 
2 1 .  Fe du l lo  P F ,  Auge r  W R,  Ke r r  K M,  R ub in  LJ .  Ch r on i c   
      t h rom bo e mb ol i c  pu lmo n a r y h yp e r t e n s i on .  N  En g l  J  Me d  2 00 1 ;  
3 4 5 :  14 65 - 72  
 
2 2 .  Fe r l i nz ,  R . ,  D iagn o s t ik  i n  d e r  Pn e um ol o gi e ,  2 . ,  üb e r a rb .  U nd   
      e rw e i t e r t e  Au f l . -S tu t t ga r t ;  N ew  Yo r k :  T h i em e ,  19 92  
 
2 3 .  F i n l e y T N ,  Sw en so n  EW ,  C om ro e  JH .  T h e  c au s e  o f  a r t e r i a l   
      h yp o x e mi a  a t  r e s t  i n  p a t i e n t s  wi t h  “ a lv eo l a r - c a p i l l a ry  b l o c k   
      s yn d r o me ” .  J CI  1 9 6 2 ;  41 :  6 18 - 622  
 
2 4 .  F r as e r  K L,  T u l l i s  D E,  S as s on  Z ,  Hyl a n d  R H ,  Th o rn l ey  K S ,  Ha n l e y  
      P J .  Pu l mo n ar y h yp e r t e ns io n  a nd  ca r d i a c  fu nc t i on  in  a d u l t  c ys t i c   
      f i b r os i s  –  Ro le  o f  h yp o x emi a .  C h es t  19 99 ;  11 5 :  13 21 -1 3 28  
 
 170 
2 5 .  Fu lm e r  J D,  Ro be r t s  W C ,  vo n  G a l  ER ,  C r ys t a l  R G .  M o rp h o lo g i c -  
      ph ys i o l o gi c  co r r e l a t es  o f  t h e  s e ver i t y  o f  f i b ro s i s  an d  d e g r e e  o f   
      c e l l u l a r i t y  i n  i d io p a th i c  pu l mo n ary  f i b r os i s .  J C I  1 979 ;  63 :  66 5-
6 7 6   
 
2 6 .  Fu lm e r  J D.  A n  i n t ro du c t io n  to  t h e  i n t e r s t i t i a l  l un g  d i se a s e s .  C l i n   
      C h es t  M e d  19 82 ;  3 :  4 57 -4 73   
 
2 7 .  G a in e  SP ,  R ub in  LJ .  P r i ma r y p u lmo n a r y h yp e r t e n s i on .  La n c e t  
1 9 98 ;  3 52 :  71 9- 25  
 
2 8 .  G az e to po l o us  N ,  S a l on ik i d es  N ,  a nd  D av i e s  H .  C a rd iop u l mo na r y  
      fu n c t i on  i n  pa t i e n t s  wi t h  pu l mo n ar y h yp e r t e n s i on .  B r  H e a r t  J   
      19 74 ;  3 6 :  1 9 - 28  
 
2 9 .  G i l  J  an d  C iu r ea  D .  Fun c t io n a l  s t ru c tu r e  o f  t h e  pu lmon a r y  
      c i r cu l a t i on ;  i n :  Pu l mo n ar y c i r c u l a t i o n .  E d i t e d  b y A . J .  P e a co c k .   
      P ub l i s h ed  b y Ch a pm a n  & Ha l l ,  Lo n d on  1 99 6 :  S  1 - 11  
 
3 0 .  Go d f r e y S ,  M e ar n s  M.  Pu lmo n a r y f u n c t i on  an d  r es p ons e  t o  ex e r -
c i s e  i n  c ys t i c  f i b r os i s .  A r ch  D i s  Ch i ld  1 97 1 ;  46 :  14 4- 51  
 
3 1 .  Go wd a  K,  Zi n t e l  T ,  M cP a r l an d  C ,  O r c h a rd  R ,  Ga l l a ghe r  C C.   
      D i a gno s t i c  v a lu e  o f  m ax im al  ex e rc i se  t i d a l  v o l um e .  C h es t  1 99 0 ;  
9 8 :  1 35 1 -1 35 4  
 
3 2 .  G re e n  J F ,  S he ld o n  M I.  V e n t i l a t o ry  c h a n ge s  as so c i a t ed  wi t h  
c h a n ge s  i n  pu lmo na r y b l o od  f l o w in  do gs .  J  A pp l  P h ys i o l  1 98 3 ;  
5 4 :  9 97 - 10 02  
 
3 3 .  G ros s  TJ ,  a nd  H u nn in gh ak e  GW .  Id i o p a th i c  p u l mo nar y f i b r os i s .   
      N  En g l  J  M ed  2 0 01 ;  3 45 :  51 7- 52 5  
 
 
 171 
3 4 .  Guz  A ,  N ob l e  M IM ,  E i s e l e  J H ,  and  Tr e n ch a rd  D .  Ex pe r im e n t a l   
      r e s u l t s  o f  v a ga l  b lo ck  i n  c a rd io pu l mo na r y d i s e a s e .  In  Br e a th i n g :   
      H er in g - Br e u e r  C e n t en a r y S ym p o s iu m.  J .  &  A.  Ch u r ch i l l  L t d . ,   
      Lo n d on ,  19 70 :  3 1 5- 32 9  
 
3 5 .  H an se n  J E ,  Su e  D Y,  Or e n  A ,  a nd  W as s e r ma n  K .  R e l a t i o n  o f  ox y-
ge n  up t ak e  t o  wo rk  r a t e  i n  no rm al  m e n  a nd  m e n  wi t h  c i r cu l a to r y  
      d i s o rd e r s .  Am  J  C a rd io l  1 98 7 ;  5 9 :  6 69 -6 74  
 
3 6 .  H an se n  J E ,  a nd  W a ss e rm a n   K .  P a th o ph ys i o l o g y o f  a c t i v i t y   
      l im i t a t i o n  i n  pa t i e n t s  wi t h  i n t e r s t i t i a l  l u n g  d i s e as e .  C h es t  1 99 6 ;   
      10 9 :  15 66 - 15 76   
 
3 7 .  H ar ms  V :  B ioma t h em at i k ,  S t a t i s t i k  u nd  D ok um en t a t i on ,  6 .  vö l l i g  
      ne ub e a r be i t e t e  A u f l a ge ,  H a rm s  V er l a g  Ki e l ,  No v em ber  19 92  
 
3 8 .  H ar r i s  P ,  H e a t h ,  D .  T h e  pu lmo n a r y  v as c u l a t u r e  i n  f i b ro s i s  a nd   
      g r a nu lo -m at ous  d i s e as e  o f  t h e  l ung .  In :  P  H a r r i s ,  D  H e a th ,  e ds .  
T h e  hu m an  p u lm ona r y c i r c u l a t i o n .  E d in b ur gh :  C hu r c h i l l  L i v i n g -
s to n e ,  1 98 6 ;  61 2 -23   
 
3 9 .  H i l l  A V,  Lo n g  C N H,  an d  Lu p to n  H .  M us cu l a r  ex e r c i s e ,  l a c t a t  
a c i d ,  a nd  t h e  su pp ly  a n d  u t i l i z a t i on  o f  ox yge n .  V I .  T he  ox yge n  
d e b t  a t  t h e  e nd  o f  ex e r c i s e .  P ro c .  R o y.  So c .  Lo n d on  S er .  B9 7 :  
1 2 7- 13 7 ,  1 92 4  
 
4 0 .  H i r s c h  J A ,  Zh an g  Sh a o-P in g ,  Ru dn i ck  MP ,  e t  a l .  R e s t i n g  V O2  a nd   
      ve n t i l a t i on  i n  c ys t i c  f i b r os i s .  P ed i a t r  Pu lmo no l  19 89 ;  6 :  19 -2 6   
 
4 1 .  Ho e p er  e t  a l . :  Lo n g- t e r m  t r e a tm en t  o f  p r im a r y p u lmo n a r y  
      h yp e r t e ns io n  wi th  a e r os o l i z ed  i l o p r o s t ,  a  p ro s t a c yc l i n  a n a l o gue .  
N  En g l  J  M ed  2 00 0 ;  3 42 :  18 66 -1 87 0  
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4 2 .  Ho l l e y H S ,  D aw s on  A ,  Br ya n  A C,  Mi l i c - Em i l i  J ,  a nd  Ba t es  D V .   
      E f f e c t  o f  ox yg e n  o n  th e  r e g i on a l  d i s t r i b u t i on  o f  v en t i l a t i on  a nd   
      pe r f us i on  i n  t he  l u n g .  C a n  J  P h ys i o l  P h a rm a co l  1 96 6 ;  4 4 :  89 - 93   
 
4 3 .  Ho l l e y H S ,  Mi l i c - Emi l i  J ,  Be ck l a ke  MR ,  an d  Ba t es  DV .  R e g io n a l   
      d i s t r i b u t i on  o f  p u l mo na r y v e n t i l a t i on  an d  p e r f us i on  in  ob es i t y .  
      J C I  1 96 6 ;  4 5 :  1 3 49 -1 35 6  
 
4 4 .  Ho l lm a nn  W ,  Ma d e r  A ,  H e ck  H,  Lie s e n  H  un d  Ol b r e ch t  J .    
      La k t a t d i a gn os t i k  –  Di e  E n t wi ck lun g  u nd  p r ak t i s c h e  Be d e u t un g  in   
      de r  Sp o r tm e d iz i n  un d  k l i n i sc h e  Le i s tu n gsd i a gno s t i k .   
      M e d iz i n t e ch n ik  19 85 ;  1 05 :  15 4- 16 2  
 
4 5 .  Ho l lm a nn  W ,  Ma d e r  A ,  Li e s e n  H ,  H e c k  H ,   u nd  Ro s t  R .  Di e  ae r o -
b e  Le i s t un gs f ä h i gke i t  –  As p ek t e  d e r  Ge s un dh e i t  un d  S po r t .  
S p ek t r um d e r  W i sse n s ch a f t :  4 8 -5 8 ,  Au gu s t  1 98 6  
 
4 6 .  In t e r n a t i on a l  PP H Co nso r t i u m.  H e t e roz ygo u s  ge r ml i ne  mut a t i o ns  
i n  BMPR 2,  en c od i ng  a  T G F-ß  r e c e p to r ,  c au s e  f ami l i a l  p r im a r y  
      pu l mo n ar y h yp e r t en s i on .  N a t  G e ne t  2 00 0 ;  26 :  81 - 84  
 
4 7 .  Iv e r s e n  S ,  H a ke  U ,  un d  O e l e r t  H .  D i e  c h ro n i s c h e  Lu n ge n e m bol i e .  
      D eu t s ch e s  Ä rz t e b l a t t  1 99 1 ;  88 :  283 6 -2 84 3  
  
4 8 .  Iw a s e  T ,  Na ga ya  N ,  An do  M ,  S a toh  T ,  S ak am a k i  F ,  Kyo t a n i  S ,   
      Ta k ak i  H ,  Go to  Y ,  O hk i t a  Y ,  U em at su  M,  N ak a n i sh i  N ,  Mi ya t a k e  
K .  A cu t e  an d  c h ron i c  e f f e c t s  o f  su r g i c a l  t h rom o en d a r t e r e c to m y 
o n  ex e rc i s e  c a p a c i ty  a n d  v en t i l a t o r y e f f i c i en c y i n  p a t i en t s  wi t h  
      ch r on ic  t h romb o em bol i c  pu lmo na r y h yp e r t e n s i on .  H e a r t  2 00 1 ;  
8 6 :  1 88 - 19 2  
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4 9 .  J a c ks on  LK ,  Fu l me r  J D.  S t r u c tu r a l - f u n c t i on a l  f e a tu r es  o f  t he   
      i n t e r s t i t i a l  l ung  d i s e as e s .  In :  F i shm a n  AP ,  ed .  Pu l mon a r y d i s -
e a s e s  an d  d i so rd e r s ,  Vo l . 1 .  N e w Y or k :  M c Gr a w -H i l l ,  19 88 ;  73 9 -
5 4   
 
5 0 .  J a e ge r ,  E . :  In t e r p r e t a t i o n  d e r  Er gos p i r om et r i e  mi t  So l l w e r t en  fü r   
      d i e  Be la s t un gsm e ss un g-S c hu lu n gsu n t e r l a ge n .  V er s i on  01 / 92 ,   
      W ü rz bu r g :  J aege r ,  19 87  
 
5 1 .  J e r nu dd -W i l h e lm ss on  Y ,  H ör nb l ad  Y ,  H ed e ns t i e r n a  G .   
      V en t i l a t i on -P er f u s io n  r e l a t i o ns h ip  i n  i n t e r s t i t i a l  l u ng  d i s e as e s .  
E u r  J  Re sp i r  D i s  1 98 6 ;  6 8 :  3 9 - 49  
 
5 2 .  J on e s  N L,  R eb uc k  AS .  T id a l  v o l ume  du r i n g  ex e r c i s e  i n  pa t i en t s   
      w i t h  d i f fu s e  f i b r os in g  a l v eo l i t i s .  Bu l l  E u r  P h ys i o p a th o l  R es p i r   
      19 79 ;  1 5 :  3 21 -3 2 7  
 
5 3 .  J on e s  PW ,  H usz cu k  A ,  W as s e r m an  K .  C a r d i a c  ou t p u t  a s  a  c on t r o l -
l e r  o f  v en t i l a t i o n  t h r ou gh  ch a n ges  i n  r i gh t  v e n t r i c u l a r  l oa d .  J  
A p p l  Ph ys i o l  1 98 2 ;  5 3 :  21 8 -2 4   
 
5 4 .  K af e r  ER .  R esp i r a t o r y f u n c t io n  in  p u l mo na r y t h ro mb oe m bol i c   
      d i s e as e .  Am  J  M e d  19 69 ;  47 :  9 04 -9 1 5  
 
5 5 .  K ap i t an  KS ,  Buc h b i nd e r  M,  W a gn er  P ,  a nd  M os e r  K M.  M e c h a-
n i s m o f  h yp ox e mi a  i n  c h r o n i c  t h ro mo em bo l i c  pu lmo n a r y h yp e r -
t e ns i on .  Am  R e v  Re s p  Di s  19 89 ;  13 9 :  1 1 49 -1 15 4  
 
5 6 .  K eo gh  BA,  La k a t os  E ,  P r i c e  D ,  Crys t a l  R G.  Im p o r t anc e  o f  t h e  
l o we r  r e sp i r a to r y t r a c t  i n  ox yge n  t r an s f e r .  A m R e v  R e sp  D i a  
1 9 84 ;  1 29 :  76 -8 0  
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5 7 .  Kim  H,  Y un g  GL,  M a r s h  J J ,  e t  a l .  P u lm on a r y v a s c u l a r  r em od e l in g   
      d i s t a l  t o  pu lm on a r y a r t e r y l i ga t i on   i s  a c co mp a n i ed  by  u p r e gu l a -
t i o n  o f  en do th e l in  r e c e p t o r s  an d  n i t r i c  ox i d e  s yn t h a s e .  Ex p  Lu n g  
R e s  20 00 ;  2 6 :  2 87 -3 0 1  
 
5 8 .  Kn ow e l s  MR ,  Du r i e  PR .  W h at  i s  c ys t i c  f i b ro s i s?  N  Eng l  J  M ed   
      20 02 ;  3 47 :  43 9- 4 42  
 
5 9 .  La m m  J E ,  Ki rk  KR ,  H a ns on  W L,  W a gn e r  W W ,  and  Al b er t  RK .  
F l o w th ro u gh  z o ne  1  l un gs  u t i l i z e s  a lv e o l a r  c o rn e r  ve s s e l s .  J  
A p p l  Ph ys i o l  1 99 1 ;  7 0 :  15 18 - 15 23  
 
6 0 .  La n d s  LC ,  H e i ge n h au s e r  GJ F ,  a nd  J on e s  N L.  A n a l ys i s  o f  f a c t o r s   
      l im i t i n g  max i ma l  ex e r c i s e  p e r fo rma n c e  in  c ys t i c  f i b r os i s .  C l in  
S c i  1 99 2 ;  8 3 :  39 1 -3 9 7   
 
6 1 .  La n d s  LC ,  H e i ge n h au s e r  GJ F ,  a nd  J on e s  N L.  C ar d i a c  o u t pu t      
      de t e r min a t io n  d u r i n g  p ro gr e s s iv e  ex e r c i s e  i n  C ys t i c  F i b ro s i s .  
C h es t  1 99 2 ;  1 02 :  11 1 8- 11 23   
 
6 2 .  Le v y S E ,  an d  S i mmo ns  DH .  M ec h an i s m o f  a r t e r i a l  h yp ox e mi a   
      fo l l o wi n g  p u l mo n a r y t h r om em bo l i s m i n  d o gs .  J  A pp l  P h ys i o l  
1 9 75 ;  3 9 :  4 1 - 46  
 
6 3 .  Lo yd  J E ,  P r imm  R K,  N e wm a n  J H .  Fa mi l i a l  p r im a r y p u lm on a r y  
      h yp e r t e ns io n :  c l i n i c a l  p a t t e r ns .  Am  R ev  R es p i r  D i s  19 8 4 ;  12 9 :  
1 9 4- 97   
 
6 4 .  Lo yd  J E ,  Bu t l e r  MG ,  Fo ro ud  T M,  C on n ea l l y  P M,  Ph i l l i p s  J A ,   
      N ew m an  J H.  Ge n e t i c  a n t i c i p a t i on  a n d  a bn o rm al  gen de r  r a t i o  a t   
      b i r t h  i n  f ami l i a l  p r i ma r y p u lmo n ar y h yp e r t e n s i on .  Am  J  R es p i r  
C r i t  C a r e  M ed  1 995 ;  15 2 :  9 3 - 97  
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6 5 .  M a c h ad o  R D ,  Pa u c iu l o  MW ,  T ho ms on  J R ,  e t  a l .  BMP2   
      ha p l o in su f f i c i en c y a s  t h e  i n h er i t ed  m ol e cu l a r  m e ch an i s m fo r   
      p r im a r y p u lm on a r y h yp e r t e n s io n .  A m  J  H um G e ne t  20 0 1 ;  1 :  9 2 -
1 0 2  
  
6 6 .  M a r c in iu k  DD ,  G a l l a gh e r  C G.  c l i n i c a l  ex e rc i s e  t e s t i ng  i n  i n t e r s t i -
t i a l  l u n g  d i s e as e .  C l in  Ch e s t  M ed  1 99 4 ;  1 5 :  2 87 -3 03 ;  
 
6 7 .  M a r c i n i uk  D D ,  W at t s  R E ,  an d  G a l l a gh e r  C G .  D e ad  spa c e  l o ad in g   
      an d  ex e rc i s e  l im i t a t i on  i n  p a t i en t s  w i th  i n t e r s t i t i a l  l un g  d i s e as e .   
      C h es t  1 99 4 ;  1 05 :  18 3 -1 89  
 
6 8 .  M a r c o t t e  J E ,  Gr i sd a l e  R ,  Le v i s on  H ,  Co a t es  A L,  C ann y G .  Mul t i -
p l e  f a c t o r s  l im i t  ex e r c i s e  ca p a c i t y  i n  cys t i c  f i b r os i s .  P ed ia t r i c   
      P u lm on o l o g y 1 9 8 6 ;  2 :  2 74 -2 81  
 
6 9 .  M a r t i nez  T Y,  P e r e i r a  CA ,  d os  Sa n to s  M L,  C i c on e l l i  RM ,  G u i -
m a r a es  SM ,  M ar t ine z  J A .  E va lu a t io n  o f  t h e  sh o r t - t e rm  3 6- i t e m  
      qu es t i o nn a i r e  t o  m e as u r e  h ea l t h - re l a t e d  qu a l i t y  o f  l i f e  i n  p a t i e n t s   
      w i t h  i d i op a th i c  p u lm on a r y f i b r os i s .  C h es t  2 00 0 ;  1 17 :  1 6 27 -1 63 2  
 
7 0 .  M c Ca r th e y D ,  C h er n i a ck  R M.  R e gi on a l  v e n t i l a t i on - pe r f us io n  a nd   
      h yp o x e mi a  i n  c r yp t o ge n i c  f i b ro s ing  a l v eo l i t i s .  A m R ev  R e sp i r  
D i s  1 97 3 ;  1 07 :  20 0- 2 08  
 
7 1 .  M c K on e  E F ,  Bar r y S C ,  F i t z G e r a l d  M X ,  a nd  G a l l a gh er  CG .   
      R e pr od u c i b i l i t y  o f  m ax im al  ex e r c i s e  e r gom et e r  t e s t i n g  i n  p a -
t i e n t s  wi t h  c ys t i c  f i b ro s i s .  C h es t  19 99 ;  1 16 :  36 3- 36 8  
 
7 2 .  M c K on e  E F ,  Em e rs on  SS ,  Ed w a rds  K L,  Ai tk en  M L.  E f f e c t  o f   
      ge no t yp e  o n  p he n o t yp e  a nd  m o r t a l i t y  i n  c ys t i c  f i b r os i s :  a   
      r e t ro sp e c t iv e  co h or t  s t u d y.  La n c e t  2 00 3 ;  36 1 :  1 67 1- 16 7 6  
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7 3 .  M c La u gh l in  VV ,  G e n t hn e r  D E,  Ma u r e en  M .  Pa n e l l a  M M,  an d  R i ch   
      S .  R e du c t io n  in  pu l mo na r y v a s c u la r  r e s i s t a n ce  wi t h  l o n g- t e r m  
      ep op r os t e no l  t h e r a p y i n  p r i m ar y p u l mo na r y h yp e r t e n s i on .  N  E n gl  
J  M e d  19 98 ;  33 8 :  27 3 -2 77  
 
7 4 .  M c Le e d s  B ,  Fu lm e r  J ,  Ad a i r  N ,  Rob e r t s  W ,  Cr ys t a l  R .  Co r r e l a t i v e   
      s t u d i es  o f  p u lm on a r y h yp e r t e ns ion  i n  i d i op a th i c  p u lm on a r y f i b r o -
s i s  ( a bs t r a c t ) .  Am  R e v  R e sp i r  D i s  1 977 ;  11 5 :  3 54   
 
7 5 .  M e ye r  K ,  H a j r i c  R ,  S am ek  L,  Ba i e r  M,  La u b e r  P ,  Be t z  P ,  Ro s -
k a mm H .  C a r d io pu lm on a r y e x e r c i s e  c ap a c i t y  i n  h ea l t h y n o r ma l s  
o f  d i f f e r en t  a ge .  Ca r d i o l o g y 1 9 94 ;  85 :  3 41 - 35 1  
 
7 6 .  M os e r  K M,  Bl oo r  CM .  Pu l mo n ar y v a s cu l a r  l e s io ns  o cc u r i n g  i n   
      pa t i en t s  w i th  ch r on ic  m aj o r  v es se l  t h r omb o em bol i c  pu lm on a r y  
      h yp e r t e ns io n .  C h es t  1 99 3 ;  1 03 :  68 5 -6 92  
 
7 7 .  M ül l e r -P l a th e  O :  S äu r en  – Ba s en -H a u sh a l t  un d  B lu t ga s e .  2 .  A u f l . -  
      S t u t t ga r t :  T h i em e  1 98 2  
 
7 8 .  N ad e l  J E ,  Go l d  W M,  an d  Bu r ge ss  J H .  E ar l y  d i a gn os i s  o f   
      ch r on ic  p u lm on a r y v a s cu l a r  o bs t ru c t io n .  Am J  M ed  19 6 8 ;  44 :  16 -
2 4   
 
7 9 .  N ew ho us e  M T,  Be c k l ak e  MR ,  M ack l em PT  an d  Mc G re go r  M.  E f -
f e c t  o f  a l t e r a t i o ns  i n  en d - t i d a l  CO 2  t en s i on  o n  f l o w r es i s t a n ce .  J  
A p p l  Ph ys i o l  1 96 4 ;  1 9 :  74 5 -9 .  
 
8 0 .  N ew m an  J H,  W h e e le r  L ,  La n e  K B,  e t  a l .  Mu ta t i on  in  t h e  ge n e  f o r   
      bo ne  m o rp ho gen e t i c  p ro t e in  r e c e p to r  I I  a s  a  c au s e  o f  p r im a r y  
      pu l mo n ar y h yp e r t en s i on  in  a  l a r ge  k i nd r e d .  N  E n g l  J  M e d  20 01 ;   
      34 5 :  31 9 -2 4  
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8 1 .  Nix o n  P A,  Or en s t e i n  D M,  K e l s e y S F ,  a nd  D o e rsh u k  C F .  Th e   
      p r o gno s t i c  v a lu e  o f  ex e r c i s e  i n  pa t i e n t s  wi t h  c yc t i c  f i b r os i s .  N  
E n g l  J  M ed  1 99 2 ;  32 7 :  1 78 5 -8  
 
8 2 .  O ’C a in  C F ,  H en s l e y MJ ,  M c Fa dd en  ER J r ,  In g r a m  RH  J r .  Pa t t e rn   
      an d  m ec h an i sm o f  a i r w a y r e s p o nde  to  h yp o c a pn i a  i n  n o rm al   
      s ub j e c t s .  J  Ap p l  Ph ys i o l  1 97 9 ;  4 7 :  8 -1 2  
 
8 3 .  O l s c h ew sk i  H ,  G h o f r a n i  H A,  W alm r a t h  D ,  S c he r muly  R ,   
      Te mm es f e l d -W o l l b r ü ck  B,  G r imm in ge r  F ,  S e e ge r  W .  In h a l e d   
      p r os t a c yc l i n  a nd  i l o p r os t  i n  s ev e r e  p u lm on a r y h yp e r t e n s i on   
      s e c on d ar y t o  l u n g  f i b r os i s .  Am  J  C r i t i c  c a r e  me d  199 9 ;  1 60 :  60 0-  
      60 7  
 
8 4 .  O l s c h ew sk i  H  an d  S ee ge r  W .  S t ö run ge n  d e s  G as a us t a us c h es -   
      pa th op h ys i o lo g i s ch e  G r un d l a ge n .  A t em w. - Lu n ge n k r kh .  1 99 9 ;  12 :  
      67 1 - 67 6   
 
8 5 .  O l s c h ew sk i  H ,  S e e ge r  W .  Pu l mo n a l e  H yp e r t on i e .  B rem e n :  U N I-
M e d  V e r l a g  AG  2 00 0  ( IS BN  3 -8 95 9 9-4 8 2- 0 )  
 
8 6 .  O l s c h ew sk i  H ,  S i mo nn e au  G,  G a l i e  N ,   H i ge nb o t t am  T ,  N a e i j e  R ,   
      R ub in  LJ ,  N ik kh o  S ,  Sp e i c h  R ,  H oe p e r  MM ,  Be h r  J ,  W i nk l e r  J ,   
      S i t b on  O ,  Po pov  W ,  Gh of r a n i  H A,  M an e s  A ,  Ki e l y D G ,  E w e r t  R ,   
      M e ye r  A ,  Co r r i s  P A,  D e l c r o ix  M,  G o mez -S a n ch ez  M,  S i ed e n to p  
H ,  an d  S e e ge r  W .  In h a l e d  i l o p r os t  fo r  s e v e re  p u lm on a r y h yp e r -
t e ns i on .  N  E n g l  J  M e d  20 02 ;  34 7 :  322 - 32 9  
 
8 7 .  P i e t r a  GG ,  Ed wa r d s  W D,  K a y J M ,  e t  a l .  H i s th op a t ho lo g y o f  p r i -
m a r y p u l mo na r y h yp e r t e ns io n :  a  q u a l i t a t i v e  a nd  q u an t i t a t i v e  
s tu d y o f  p u lm on a r y  b l oo d  v es se l s  f r om 5 8  pa t i en t s  i n  t h e  N a -
t i o na l  H e a r t ,  Lu n g ,  a nd  Bl oo d  In s t i t u t e  p r im a r y p u l mo na ry  h y-
p e r t e ns io n  r e g i s t r y .  C i r cu l a t i o n  19 89 ;  8 0 :  1 19 8 -2 06  
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8 8 .  P ou l io u  E ,  Na na s  S ,  P ap a mi ch a l opo u l os  A ,  K yp r i a no u  T ,  P e rp a t i  
G ,  M a vr ou  I ,  a n d  Ro us so s  C .  P r o l on ge d  ox yge n  k in e t i c s  du r in g  
e a r l y  r e c o v e r y f r om  m ax im al  ex e r c i se  i n  ad u l t  p a t i en t s  w i t h  c ys -
t i c  f i b r os i s .  C h es t  2 0 01 ;  1 19 :  10 73 -1 07 8  
 
8 9 .  R a t j en  F ,  D o r i ng  G .  C ys t i c  f i b r os i s .  La n c e t  2 00 3 ;  3 61 :  68 1 -6 89  
 
9 0 .  R e u t e r  M,  W a sse r m an  K.  Ü b e rp rü fu n g  de r  V a l id i t ä t  vo n  P ar a me -
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